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Existen en todo el mundo unos 400.mO hemofílicos. con 
una frecuencia prácticamente igual en todos los países (4-10 por 100.000 
personas). En nuestro país hay censados 2.679 pacientes hemofílicos, 
según datos de ia Asociación Espanola de Hemofilia. España forma parte 
de la meracibn Mundial de Hemafllía, organismo encargado de 
aglutinar a nivel muPdial los esfuerzos de la mayoría de las asociaciones 
nacionales. 
Algunmcentros hospitalarios han adquirido, en los últimos 
20 aiios, cierta relevancia en cuanto a su especiai dedicación en el 
tratamiento de estos enfermos; ello se viene realizando de una forma 
multidisclDlínaria. constituyéndose las denominadas unidades de 
hemofiliaíf. 
En España destacan especialmente once, localizadas en 
diferentes ciudades. La Unidad de La Paz de Madrid. en la que se ha 
realizado este trabajo, atiende a unos 800 hemofnicos, las de Sevilla v 
Barcelona, 300 cada una; la de Valencia a unos 2üü pacientes, mientras 
que las de Málaga y Oviedo controlan a unoc 150 cada una; les sigue 
Murcia, con unoc 100 y, finalmente, santa Cruz de fenerife, La Corufia, 
san Sebastián v Zaraooza, con 50 riemofílicos acogido$ a cada una de las 
mencíonadas untdades. El nivel de calidad de la Unidad de Hemofilia de 
La Paz Da sido reconocido en el contexto internacional3. 
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si bien la irnportancfa de la hemofilia no radica en 
planteamientos econbmicos, hav sue tener en cuenta que este factor 
es de considerable importancia por e( tipo de tratamiento que exige la 
enfermedad. considérese que cada unidad de factor tiene un precio 
aproximado de 40-60 pesetas y que, por ejemplo, en la Unidad de 
Hemofilia de La Paz de Madrid, en condiciones no extremas, se 
consumen entre 2.OW.000 y 2.5üü.MH3 al mes. Así pues, en un año. en 
una de tas unidades de hemofilia del país se gastan entre 25 y 30 
millones de unidades de factor. 
uno de los lugares anatómicos más frecuentemente 
afectados por las hemorragias en la flernofilia es el aparato locomotor. 
Casi todas las personas afectas de nemofrlia sufren algún episodio de 
hemartraic a lo largo de su Vida, y las tres cuartas partes de los 
hernofíiicos presentan Droblemas musculoesqueléticos reciduoles4. 
Hemos de tener en cuenta, que bajo el punto de vista 
articular, la existencia de una artropatía crea una situación de 
desequilibrio biamecánico provocandomayores solícitudes de los brazos 
de palanca bseos, con lo que mínimas fuerzas de torsión, pueden 
provocar alteraciones en la$ SOlUCiOnes de continuidad óseas, esto es, 
fracturas6@. 
Tampoco debe olvidarse queel paciente hemofílico, es per 
se, un individuo con restrfcci6n de movimientos, lo que ocasiona 
atteracionec de la estructura 6sea en el sentido de osteoaorosis, que 
puede condicionar la apariciDn de fracturass', para algunos autores, 
patolbgicas7. 
La mayor Parte de 10s estudios sobre afectación del 
aparato locomotor en el hemofíiico se ocupan de cuadros agudos, tales 
como, hemartrocis v hematomas musculares, por ser los más frecuentes, 
a bien Cuadros crdnicos como ta artropatía hemofnica por las lesiones 
invalidantes que puede llegar a producir. En cambio, son muy poco 
frecuentes, los estudios que versan Sobre otro tipo de iesibn como las 
fracturas que se pueden producir. bien como consecuencia de ia 
amtacion rnusculoesquelética, o Bien, sin relación con eiia? 
Se pueden distinguir en el nernofílrco tres grupos de 
Fracturas*: 
producidas por un traumatismo grave. 
resultado de un traumatismo de entidad difícilmente valorable. 
en cuyo caso, la hemofilia asume el significado de factor 
predisponente en cuanto que, por la artropatía, se favorece de 
un lado la osteoporosis y por tanto la posibilidad de una mayor 
fragilidad dsea. 
- las que se producen en zonas espueléticas con profundas 
alteraciones de la estructura ósea, tal= como, hemorragia 
suDperióstica o intt-aósea ípseudoturnor hemofílico) o con grave 
osteoporosis en donde la acción traurnAtica es tan leve que 
puede pasar incluso inadvertida para el propio paciente. 
Las fracturas producidas por traumatismos graves y en 
zonas no afectadas previamente serían equiparables a las producidas en 
la población general. El resto podrían encuadrarse dentro del término 
fractura *patolosican, localizadas en zonas óseas afectadas, que 
parecen ser las más frecuentes en los riemof8icos9 Para algunos autores 
este tGrmino, sin embargo, sólo debería utflizarse en el caso en que 
exista arave afectación ósea, y sí existe traumatismo causante, este es 
casi o totalmente imperceptible para el sujeto. Todas las demás 
fracturas serían consecuencia de un traumatismo de mavor o menor 
intensidad, como en el resto de la poblacibn, ven algunos casos con un 
factor predisponente dependiendo de l a  afectación 
muscu!oesque~ética~. Todas estasconsideraciones siguen siendo un terna 
en controversia Dara lo5 diferentes autores. 
El manejo de la fractura en el paciente hemofílico es 
prácticamente similar al de la población general teniendo en cuenta la 
necesidad de realizar unacobertura hemmtátim adecuada. sin embargo 
no existen estudios que integren los rWltadOS de ambos tratamientos, 
sustitutivo y ortopedíco, ni investigaciones a cerca de la influencia de 
la patología de estos pacientes en la evolución y posibles complicaciones 
de sus fracturas. 
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Basados en 10s comentarios anteriores, y destacando una 
serie de hechos relacionados con el aparato locomotor en los pacientes 
con hemofilia; v que podemos sintetizar de la siguiente forma: 
Frecuencia de las hemorragias en el aparato locomotro, y 
secundariamente artropatías evolutivas, con dano en las 
estructuras duras y blandas de la articulación. 
- Osteol~orosis y restricción de movilidad, incluso anquilosis. 
en las articulaciones afectas. 
Posibilidad de producción con mayor frecuencia de 
fracturas patoldgicas, dadas las alteraciones ya dichas. 
- Evoiucibn y terapéutica mediatizada por el problema 
hemorráa~co, 
nos ha parecido interesante un estudio exahustivo de las fracturas en 
pacientes con fiemofftia, marcándonos como hipótesis de trabajo: 
- ia infiuencía de los trastornos del aparato locomotor 
sabre la producción de fracturas 
- la frecuencia real de fracturas patológicas 
- si el planteamiento terapéutico de las fracturas debe ser 
conservador o quirúrgico 
la influencia e imuortancia de la correcta terpéutica 
sustitutiva antihemofíiica en la evoiución de la fractura. 
Para t a l  fin, se Da llevado a cabo un estudio de los 
pacientes censados en la unidad de Coagulopatías Congénitas del 
Hospital La Paz de Madrid, desde el punto de vista clínico y radiológico, 
entre los años 1975 v 1993, permitiéndonos extraer datos acerca de las 
característjcas comentadas con anterioridad de las fracturas producidas 
en esta pobiadbn. 
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II.1. GENERALIDADES SOBRE LA HEMOFIUA 
Es una enfermedad congénita aue incluye dos defectos de 
la coagulación: deficiencías de factores VIII. y IX de la coaaulación, que 
son Reredados con un patrdn ligado al  sexo (cromosorna m. 
Desde los albores de la civilización, por los libros religiosos 
del Monoteísmo naciente (textos del TALMUD, siglo II d.C.1, conocemos 
de la exlstencla de una enfermedad I~emorrágica, hereditaria v 
congénita que es padecida sólo por los varones. En 1803 OT-roqO, 
estableció con criterios científicos las peculiaridades clínicas y el rango 
de entidad nosológica de la enfermedad, que es denominada como 
nemofilia por HOPFF en 1828". ~n 1911 ADDIS'' sentenció el origen 
plasmático del defecto coagulativo de los nemofflicos, al comprobar Que 
el plasma normal era capaz de acortar el retardo de la coagulación 
sanguínea que estos pacientes padecen. En 2937 los americanos PATEK 
y TAYLDR" aaístaron y designaron como globullna antiflernoffiica -después 
factor WII- a la fracción plasmática de la que Son deficitarios estos 
pacientes. 
En un principio, debido a la semejanza ctfnica y de los 
resultados generales de laboratorio, identicos en todos los hemofílicos. 
así como por el hecho de tener la misma transmisión hereditaria. se 
supuso que el déficit causante sería debido a un solo factor. E n  1947 
PAVLOWSKY", observd aue podía acortarse el tiempo de coagulación de 
plasma hemofílico al mezclarlo con plasma con tiempo de coagulación 
alargado de otro nemofilico. Esto indujo la sospecha de que serían más 
de uno los factores involucradoc en la hemofilia V. en efecto, pocos años 
26 - después ~ I G G S ' ~  y AGGELER d~agnosticaron pacientes con deficit de un 
nuevo factor el factor IX (FIM-. un ano después ROSENTHAL'~ descubriría 
el factor Xl (FXI). 
Asipues, Ifamamoshemofilia al padecimiento hemorrá~ico 
debido a un déficit de ~vl l l  ( a Hemofilia A o Clásica) o a un déficit de FIX 
(la Hemofilia 8 o Enfermedad de ChristmaY. son trastornos transmitidos 
cienéticamente, caracterizados por la incapacidad de producir factores 
de la coagulación funcionalmente normales. La pérdida de tales factores 
Conduce al sangrado ante incluso imperceptibles microtraumatismos, 
especialmente en aquellos pacientes con enfermedad severa. Las 
nemorragias, que fundamentalmente son en los espacios articulares, 
conducen a marcadas alteraciones de la función articular, que a la larga 
provocan una significatlva morbilidad". 
De entre los múltíples trastornos congénitos de la 
coagulación, las Hemofilias A y B v el Síndrome de von Wíllebrand 
siempre han sido los más frecuentes, estando entre el 49% en la 
Hemofilia A y  el 11% en la 6". El Síndrome de von willebrand ocupa una 
. . frecuencia intermedia (23%) estando el resto de los  roblem mas 
cong&nitoc de la coagulación a una frecuencia muv alejada de ias 
anteriore~'~. 
La frecuencia Dormenorizada de estos trastornos ha sido 
reSumida en la Tabla 1. 
Tabla l. Frecuencia de los trastornos congenitos de la 
coaguiacion. 
Trastorno N' Pacientes % 
Hemofilia A 225 49 
Von Willebrand 106 23 
Hemofilia B 4 9 11 
Deficiencia F.xII 25 5 
Trombastenia Glanzmann 18 4 
Deficiencia F.XIII 7 1.5 
Deficiencia F.X 6 1 
Deficiencia P.XI 5 
Disfibrinogenemia 5 1 
Deficiencia P.VI1 4 1 
Hipo/Afibrinogenemia 3 0,7 
Deficiencia F-Fletcher 1 0.2 
FueRte blt.lliOgráfica: ESCUELA MEDICA 
DE HANNOVER, 3.964-4.984.BARTHELS V COIS''. 1.986. 
11.1 -2. FUNCIONES DE LOS FACTORES VIII Y IX 
Ambos factores son glucoproteínas que intervienen en el 
sistema intrinseco de la coagulación. ~ s t á  demostrado que el FIX una vez 
activado Gxa) actúa sobre el Rc actívándole Ka, y que el FVlll funciona 
como regulador de esta reaccibn, aceferando su velocidad hasta S00 
veces, siendo tambicSn necesario para ello la presencia de calcio y 
f o~folípidos. 
11.1.3. COMPOSICION DEL FACTOR VI11 
Mediante distintos métodos de purificación se ha podido 
concluir en que el N111 es una proteína de alto peso rnolecular, Que 
contiene entre 5 v 10% de CarbOhidratOS. EI FVII:C forma un complejo 
circulante con otra mol6cula: factor Von willebrand, ambas con 
independiente regulación, constitución y lugar de forrnaci6n. pero que 
circulan unidas, siendo necesaria la presencia del factor Von Willebrand 
tRMIAgl para la función y estabilización del FVIII:C. 
SegUn ello, podríamos reconocer varias subunidades o 
actividades en la rnol4cula de Mlll: 
- FVII1:C representa la actividad coagulante- Su producción está 
controlada por el cromosoma X. El FV1iI:CAg. representaría el soporte 
~roteico del FVIII:C. 
- W A g :  Molécula de gran tamaño que corresponde a la proteína factor 
Von Willebrand. Su producción está controlada por un autosoma. 
- Factor cofactor ristocetina (FWVRCoI: Actividad del factor von 
Willebrand, relacionado con la agregación plaquetaria. 
A continuación, en la Tabla 2, se resume como se 
encuentran Stas subunidades del Fvlii en la Hemofilia A y en el 
Síndrome de von Willebrand, así como el tiempo de hemorragiayQ. 
Tabla 2. subuniaades de FWIII v tiempo de nemorragía en Hemofilia A V  
von Wlilebrand. 
HEMOFILIA A pat nor nor nor 
VON WILLEBRAND : 
VARLRNTE I pat-nor pat-nor pat-nor pat-nor 
VARIANTE 11 pat "nor u Pat pat 
VARIANTE ITI pat Pat pat pat 
Hem0rrag.- Tiempo de Hemorragia. Patol.= Patoldgico. NOrm.= Nomial. 
Fuente Wbllogr2ifica: BARTHELS Y COLS. 1986''. 
Las concentraciones plasmáticas bajas de FVIIIR:Ag y 
FvIIIR:cO~ producen una disfuncion de la adhesividad de las plaquetas y 
por tanto prolongan el tiempo de hemorragia. En la Hemofilia A la 
actividad de la coagulación esta reducida, mientras que W A g  y 
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FV1fIR:cof son normales. En el Síndrome de Von Willebrand, el complejo 
FVltl está afectado de varias formas. En los casos homoziaóticos todas las 
subunidades están bajas, en los heterozigóticos, varía ampliamente". 
11.1.4. COMPOSICION DEL FACTOR IX 
Es una glucoproteína de pequeño tamaño (p.m. 70.000) 
depenaiente de la vrtamina K, que se produce en los hepatocitos y está 
regulada por genes localizados en el cromosoma X. Existe también una 
fracción coagulante aXC) y una porción antigénica (IX:RAg) como en el 
caso de la Hemofilia A. 
PsT pues, en la Hemofilia B. uno de los factores 
dependientes de la vitamina i(: ei FlX está reducidoTP. 
11.1.5. CENETICA DE LA HEMOFILIA 
La llerencia de la hemofilia es un ejemplo clásico de 
enfermedad ligada al sexo (cromosoma M. Este modelo de herencia se 
caracteriza fundamentalmente ~ o r ~ ~ :  
1. Se presenta solamente en varones, de forma que estos la pueden 
transmitir a sus hijos ~hemofílícos) y a sus hijas (portadoras). Las 
mujeres generalmente no padecen la enfermedad. 
2. NO ocurre nunca la transmisión de varón a varón (padre a hijo), 
pero todas las hijas de hemofílicas son portadoras del defecto. 
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3. LOS varones no afectados no transmiten la enfermedad ni el 
estado de iJortador. 
4. En un 40% de pacientes no se encuentran antecedentes 
hemofílíiico~~'; esto se debe a que el gen puede quedar oculto 
durante varias generaciones por transmitirse únicamente entre 
hombres, y reaparecer con el nacimiento de un varón afecto. 
Hov dia se acepta aue hay un gen para el FVlllllX en el 
cromosoma y un gen para el factor von Wiilebrand en un autosoma, 
11.1.6. INClDENClA DE LA HEMOFILIA 
Se acepta en generat que la incidencia de ta enfermedad 
es del orden de 4 a 10 por Cien mil habitantesz". En la Tabla 3 se refleja 
la incidencia de la enfermedad en varios países. 
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Tabla 3. Incidencia de la hemofilia en varios paises 
PAIS HEMOPILICOS HgMOP A/B %CASOS CITA 
xlOO0.000 SEVEROS BIBLIG 
USA 10 NHLI ( 2 4 )  
Inglaterra 9.1 85/15 43 (b) RIZZA Y 
SPOONER (25 ) 
Suiza 7 KOLLER(26) 
Suecia 7 81/19 30 (e) LARSSON(27) 
Finlandia 6,9(c) IKKALA y 
cols. (28) 
Australia 6,7(d) RICKARD ( 2 9 ) 
Holanda 6.6 84/16 49(e) V3LTKAMP y 
cols. (30) 
Canadá 6 . 6  84/16 53 (e) MANT(30) 
(Albertal  
Noruega 6,5 78/22 40 ( e )  HEGER y 
cols. (32) 
Austria 6 , 4 ( f )  LECHNER y 
cols. ( 3 3 )  
Dinamarca 6 ' 4  80/20 50 BRANDT ( 3 4 1 
Escocia 6 MnSuRE (35) 
(Edimburgo) 
EYSTER y 
BBlgica 5,B (d.g.1 cols. (36) 
(continúa en página siguiente) 
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Tabla S. Incidencia de la hemofilia en varios aaises (Continuación1 
PAI S HEMOPILICOS HEMOF A/B %CASOS FTE 
~1000.000 SEVEROS BIBLIG 
USA 5,4 85/15 30te.h) ALLAIN(37) 
(Pennaylvania) 
Francia 5.3 íd) 80/20 71 HEWITT Y 
MILNER (38) 
l Canadá 4 , 9  (Ontario) 
l Grecia 
l~lemania Qcc 4,6 pum1(41) 1 
I Ttalia 3,s MARTIki VILLAR Espafía 3 , 3  87/13 y cols. (43 )  1 
m) hllvel de factor <2% de lo normal. (~lnfomiac~dn el artículo solo referida a Hemofilia 
A. La cifra dada es estimativa, partiendo de la Dase Ue que la proporcldn de Hemofilia A 
es del 8096 y que la pmporcrdn de casos severoces del 40%. td) Cantidad estimaaa.te) NiVei 
de factor CI% ae lo norrnai.(f) lnformacibn aei articuio so10 se refiere a He~OfiliCOS con 
nivel de factor 4%. a)La informacidn del articulo se refiere a Hemofrlra A.IIi1 Eran casos 
moderados. Fuente bibliográfica: LARSSON Y NILCSON, 1985". 
11.1.7. D1AGNOSTICO DE LA HEMOFILIA 
El diagndstico de la Hemofilia es clínico-biológico. No hay 
un simple "test" de laboratorio que nos permita nacer un diagnóstico 
exacto. Este debe hacersew a través de un panel de pruebas, de forma 
que del resultado de todas ellas puede llegarse a la confirmacíón del 
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defecto hemoctásico. Las pruebas de hemostasis primaria (tiempo de 
hemorragia v recuento de plaquetas) serán normales. así como la 
formación extrínseca de tromboplastina (tiempo de protomblna) y la 
f ibronoli~is~. 
En el 90% de las coagulopatías el tiempo parcial de 
tromboplastina activada cm está prolongado (a veces alteraciones de 
tan sdlo pocos sttgundos fuera del rango normal). Por O t r a  parte, el 
tl@mDO de protdmbina es solo normal en el 50% de todos los casos. Esta 
prueba es mas valiosa para descubrir trastornos adquiridos de la 
coagulación. Las trombopatías serán descubiertas con el recuento de 
plaauetas y realizando el tiempo de hemorragia*'. 
En la hemofifia estarán alteradas las pruebas de formación 
intrínseca de trombopiastina (tiempo de cefalina, consumo de 
protombina, generación de tromDoplastina). 
E l  dia~nóstíco definitivo se basa en la dosificación de la 
actividad coagulante de factor carente, FVlll si es una Hemofilia A o del 
FIX si es una HemOfllia B el método más utilizado es el Coagulativo en 
una tiempoq. Esta clasiffcación debe rea~i'zarse va que el tratamiento de 
ambas entidades es diferente. El grado de la deficiencia clasifica la 
gravedad (severos, moderados y leves) V, por consiguiente establece el 
pronóstico. 
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LOS estudios inmunológicos son importantes para la 
dasificacibn de las variantes y para el diagnóstico diferenciat, 
especialmente de casos de Hepatitis A leve con variantes de la 
enfermedad de von wiIlebrandM. En la Hepatitis A el antígeno del factor 
vw es normal. un 30% de los pacientes con Hepatitis B cuna con 
antígeno IIWig) en exceso, considerándose variantes moleculares. En uno 
de &os defectos, la Hepatitis B moderada. existe alargamiento del 
tlempo de protrombina TTP) cuando se utiliza la tromboplastina 
bovina*. 
El escrutinio de inhibidores (anticuerpos DrOdUCidOS 
contra el factor carente) debe ser realizado en el momento del 
diagnócticq periódicamente, y en especial antes de realizar 
procedimientos invasivos. El método más utilizada para su estudio es el 
desarrollado por KnsPER y cols. expresado en Unídades €3ethesdaqs. 
11.1.8. GRADOS DE HEMOFIL1A Y MANIFESTACIONES CLINICAC 
Las hemofilias se presentan clínicamente con distinta 
intensidad, de forma Que la localización de las hemartrosis y el 
porcentaje de factor circulante que Dosea un paciente concreto estarán 
relacionados con la gravedad de su evolucidn clinica y por tanto de su 
enfermedadu6. 
Las deficiencias del factor Vlll (Hemofilia 8) y 1X (Hemofilia 
5) son clinicamente idénticas, de forma Que la gravedad de la 
enfermedad está relacionada con el nivel de factor circulante'". 
Según el porcentaje del factor circulante, las nemofilias se 
subdividen en varios grados, teniendo en cuenta que el porcentaje de 
actividad de coagulación de los factores VI11 y IX considerados normales 
es del 50% al 150%". 
En la tabla 4 se muestran los diferentes grados de 
hemofilia junto con sus principales manjfestaciones clínicas. 
Tabla 4. Diagnostico de laboratorio y manifestaciones clínicas de la 
riernofiiia. 
Actividad de coagulación 
de f .VI11 y IX. 
(% de lo normal) . 
50 - 150 NORMAL (no tendencia sangrante) 
25 a < 50 SUBHEMOFILIA LEVE (excesivo sangrado 
pero s61o con traumatismos importantes 
amigdalectomía, extraccrbn dental o 
cirugía) . 
5 a c 25 HEMOFILIA LEVE (severa hemorragia con 
trauma pequeño) . 
l a c 5  BEkiOFILIA MODEIRADA (excesivo sangrado 
con lesiones pequeñas, hemartrosis 
espontdnea y hemorragias musculares). 
HEMOFILIA SEVERA (frecuentes sangrados I 
1 espontáneos en articulaciones y 
t músculos, hematuria, excesivo sangradc 
l con lesión trivial, hemorragia 
intracraneal con trauma ligero. 
Fuente biblt0gr;lflca: COBEL, 1986 (477 
ES importante resaltar como los grados de hemofilia 
moderados y severos son los que afectan de una manera importante y 
peligrosa a los pacientes, tanto por el riesgo vital como por la 
-4s morbildad esauelética que producen . 
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Con respecto a las manifestaciones clínicas de la enfermedad, 
debe destacarse que, ni las petequias, ni las equímosis, ni las 
hemorragias con membranas intactas, son típicas de la hemofilia. Por el 
contrarjo, son frecuentes los hematomas subcutáneos tras el menor 
traumatismo y sobre todo los hematomas intramusculares y las 
hemorragias en las articulaciones tnemartrosis), peligrosas ambas por las 
5051 secuelas que pueden producir . 
No todas las manifestaciones clínicas son explicables por 
el fallo hemostátlco inherente. son posibles otros factores, fisiológicos 
o no, que de una u otra forma pueden influenciar la hemostasia 
talteraciones de la pared muscular, alteraciones plaquetarias,etcS. En los 
índivfduos normales estos factores secundarios carecen de importancia, 
va 4ue existe un margen de seguridad amplío, pero en aquellos sujetos 
que padecen una nemostasia defectuosa, con Dequeño o nulo margen 
de seguridad, la intervención de uno de estos factores pueden 
determinar que ocurra una .hemorragia excesiva o desastrosa. 
Las primeras manifestaciones de la enfermedad suelen 
aparecer a las 6-9 meses de Vida, o más tarde, cuando los pacientes 
empiezan a gatear o andar. Todas las hemofilias severas debutan 
clínicamente antes de los dos años de edad5". 
LOS nernatornas Pueden ser potencialmente peligrosos en 
determinadas localizaciones, como con todos aquellos tejidos laxos, en 
10s aue no se Puede detener la hemorragia v esta se hace 
desmesuraciamen~e copiosa y afecta la formación de órganos 
importantes (suelo de la boca. lengua, mediastino ... o aquellos en 
tejidos muy compartimentados, en los que se puede provocar 
problemas de compresión de músculos, nervios o vasos sanguíneos que 
pueden llevar a iscruemia, parálisis, contractura o invalidez permanente 
imúscuto psoas itiaco, cara anterior del antebrazo, pantorrilla, etc.). Por 
último, el enqulstamiento de los hematomas v el crecimiento de estos 
por hemorragias recurrentes provocan la aparicidn de los 
pseudotumores nemofilicoc, cuya apariencia radiolbgica. cuando afectan 
estrctcturas Sseas, recuerdan tumores del tipo de sarcomas. 
Hemorragias graves son las Que ocurren en el sistema 
nervioso central, tras traumatismos mínimos, y que son en su 
IocalizaciSn encefglica ia  causa de muerte más habitual en hemofilia. Son 
también hemorragias graves, aunque poco frecuentes, las 
gastrointestinales. Las hemorragias mas frecuentes son las de origen 
renal, aunque no graves necesariamente, y su fisiopatología es poco 
conocida (&vascular?, ¿inmune?). 
Las hemorragias externas, procedentes de Iieridas, 
extracciones dentarias, amigdalectomía, etc. son el signo que la gente 
relaciona mbs con ia nemofília; hemorragias que por pequeñas lesiones 
pueden sangrar hasta la muerte del individuo. Estos hechos, posibles 
antes da la transfuci6n sanguinea, hoy no deben suceder. No todos los 
rasguños o heridas de los hemofílicos sangran; sangran con más 
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fr~CUenCii3 las heridas de mucosas o las grandes heridas en la piel. ES 
clásico el período silente desde la producción de la herida hasta que 
comlenza la nemorragia, y la constante reaparíción de éste a pesar de 
la medidas locales (compresión, sutura, etc.). 
Pero sin lugar a dudas la hemorragia tfpica de la hemofilia, 
y en definitiva la mas estrechamente relacionada con la aparición de la 
artropatia crónica hemofílica, objeto de mOltiples estudios, es la 
hemartrosis. 
En la Tabia 5 se resume la frecuencia y distribución de las 
hemorragias en el aparato locomotor sobre 7.357 hernartrosis hasta 
1977, publícauas por MARTIN VILIAR- y 12.224 presentadas por 
HOFMANN*'. 
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Tabla 5. Distribucion de hemorragias en el aDarat0 iocomotor.t%I 
INTRA-ARTICULAR ( 7 9 . 0 9 % )  * INTRA MUSCULRR ( 13 .01%)  * 
Rodilla 34,9#-SS, 75* Muslo 3,81* 
Codo 25,7#-19,61* Pantorrilla 2,5lX 
Tobillo 21,4#-S1,76* Antebrazo 2,40* 
Hombro 8,8#- 4,49*  Brazo 2,36* 
Mana 2 , 6 # -  2 ,72*  I l i a c o  1,20* 
Dedos 4# - 0,81* Muscul.man0 0.73' 
Mufieca 2.8# 
Cadera 1 , 6 7 *  
Muscul . 
pulgar 0 ,56*  
Dedo gordo 
pie 1,78* 
Fuentes blbliOgfáflC3S: MARTIN V I L ~ A R ~  # Y HWMANN' * 
En la hemofilia severa, las hemorisigias dañinas se repiten 
a la edad de mayor necesidad de actividad Y crecimiento, entre los 12 
y 16 anos, cuando los sistemas muscular y esquelético se están 
desarrollando, por lo que un tratamiento inadecuado hará que el 
paciente est6 seriamente incapacitado para el resto de su vida47. 
La forma severa de la enfermedad afecta al 50% de los 
hemofílicos" Y es ampliamente conocido que, pacientes concretos con 
hemofilia severa, pueden tener un Curso moderado de las enfermedad, 
mientras aue por el contrario, pacientes con hemofilia moderada 
pueden tener un curso seveross. 
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11.2. TRATAMIENTO DE LA HEMOFILIA 
Fa terapia teóricamente más efectiva de ia  hemofilia es 
sustitutiva, supfíendo la proteína plasmática carente (factor de 
coaguiacibn) con la administración de djcha proteína obtenida desde 
dlversas fuentes, de la forma mas pura y concentrada posible. 
tos product~s derivados del plasma que Dueden ser 
utilizados en la hemofilia son ei plasma, el crioprecipítado (sdlo para la 
hemofilia A) v el concentrado liofilizados~ De manera esquemática, 
presentamos en la tabla 6 las ventaas e inconvenientes de los productos 
57,611 antlhemofílicos . 
Tabla 6. ventgas e inconvenientes de los nroductos antihemofilicos. 
Peligro de Bajo Nulo 
inieceión I 
Fuente bibliografica: nbfigaard ~975- 
11.2.1. TRATAMIENTO ESPECIFICO 
EI tratamiento de un trastorno de la coagulación consiste 
Principaimente en la sustitución del factor de la coagulación deficiente. 
LOS objetivos terapeuticos son: una suficiente hemostasis y una 
cicatrización normal de las heridas, pues los fibroblastos necesitan de 
una red normal Y estable de fibrina para su crecimiento óptimo, que 
pueda persistir más de diez días''. 
Es de destacar que una simple infusión puede no ser 
suficiente, pues el factor de coagulación pasado un tiempo caerá de 
nuevo a su nivet de coaguiación con respecto a su nivel patoiógico. EI 
mantenimiento de un nivel de coagulación suficiente con respecto a la 
vida media individual del factor de coagulación es esencial en el 
m7.3s tratamiento . 
La vida media del factor Vlll inyectado es de 12 horas y la 
del factor IX de 24 horas, ambas aproximadamentesg. A la media hora 
hay una brusca caída y después es gradual hasta las 12 horas6'. 
Para calcular las dosis de factor vtll requerido para 
conseguir una producción inmediata del coágulo capaz de parar la 
hemorragia, ctuitar el dolor, mantener o restaurar la función articular y 
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prevenir el daño crónico, han sido sugeridas varias fórmuias". 
El siguiente cálculo es del Centro de Hemofilia de Oxford, 
siendo la constante K obtenida y adaptada de su propia experiencia7' 
INCREMENTO (%l x PESO (Kqs) = DOSIS (UNIDADES) 
K 
siendo 1 unidad luual a la actividad de coagulación de 1mI. de Dlasma 
humano fresco: 
K=1 Si se utiliza crioprecipitados 
K=2 Si se usa plasma congelado o Iíofllizado 
K=3 SI se utiliza plasma humano fresco o concentrado purificado. 
Para BtGCS el plasma tiene una unidad de F.VI11 por 
centímetro cúbico, el crioprecipitado tiene de 3 a 6 unidades y el 
concentrado de 20 a 30, por lo que para calcular la dosis a utilizar 
tera~eúticarnente utiliza las siguientes fórmulasss: 
F,V111 a inyectar = Peso del enfermo x Nivel que se desea acumular x 0,s 
F.IX a inyectar = Peso del enfermo x Nivel que se desea alcanzar x 1 
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11.2.2. MODALIDADES DE ADMlNlSTRAClON DE LOS 
CONCENTRADOS 
La administración de estos productos en hemofilia sigue 
dos patronesfundamentales: el tratamiento a demanda v el tratamiento 
continuado. 
11.2.2.1. TRATAMIENTO A DEMANDA 
Tambien conocido como tratamiento episódico, consiste 
en la inyección precoz de concentrados, tan pronto como el paciente 
sepa que la hemorragia ha comenzado, preferiblemente en la primera 
o segunda nora dec~ués del comienzo de la sensación subjetiva de 
malestars5. 
Cuando la hemartrosis es menos severa y el tratamiento 
es iniciado en las dos o tres primeras horas del comienzo, normalmente 
52.67 una sota dosis de F.VIII será suficiente . 
EI Tabla 7 señala los niveles en sangre de FV111 requeridos 
para controlar la hemorragia en situaciones clínicas comunes, según 
datos de COBEL", 
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Tabla 7. Niveles en sangre de fxtorvlll para controlar ia hemorragia en 
situaciones clinicas comunes. 
Tipo de Nivel. de factor  Duración de Nílmero de 
Hemorragia t r á s  sustitución sustitución inyecciones 
t% de normal) (días) d ia r ias  
Cutánea o 
subcutánea 5-10 1 1 
Hernartrosis, 
pequefíos 
hematomas 
musculares 10-20 1-4 2 
Hemartrosis 
postraumática. 
Bxtraccibn 
dental.  20-40 2 
Hemorragia 
muscular 
profunda 
Gran cirugia.  
Hemorragia 
intracraneal ,  40-80 7-10 3 
Accidentes 
se r ios  
Fuente bfbtiográifica: G~BEL,  1966 (47) 
A continuación, en la Tabla 8, se resumen las dosis de 
concentrados recomendadas por BARTHELS y co~s'~. 
fa131a 8. Dosis de concentrados recomendadas. 
Episodio Dosis Dosis 
Hemorrdgico Inicial sucesivas 
Hematomas 
Hemorragia Wticular 
pequefia 10-is(a,b) 1 inyección en 50% 
todos los episodios 
Hemorragia rodilla 
Hemorragia articular 
grande 25{b) -40 1 al dfa en 70% de 
todos los episodios 
2 veces al día 
durante 2-3 días 
Hemorragia peligrosa 
(cerebral, lengua, 
gastrointestinal, 
nifieca, psoas , 
pantorrilla) 40-50 2-3 veces al día, 
probablemente 
más de 5 días. 
Grandes operaciones 60-80 Individualizada 
Pequelias operaciones 30-40 Individualizada 
Unidades/ Kg. de peso. íb) Datos del gnipo de estudio de Alemania del Noroeste vara 
el tatamiento de la Hemofilia. 
La pauta seguida en el centro de trabajo donde se ha 
realizado este estudio, depende de la severidad de la hemorragia, la cual 
viene determinada por su intensidad vfo l~calización~~. 
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Tabla 9. Pauta de dosificacion del factor. de la Unidad de Hemofilia del 
Hospital "La Paz". 
Primera Repetición 
Inyecci6n 
l INTENS TDAD LEVES 15 U/Kg NO l I SEVERIDAD MODERADAS 25 U/Kg 2-3 veces l 
LOCALZSACIQN SEVERAS 40-50 U/kg Hasta la 
curación 
Fuente bibliogFaflCa: MAGALLON, 1985 (631. 
Esta pauta es similar a la de otros , pero 
también esta generalizada la opinión de que una dosis baja invecada 
S 5 8 6  muy precozmente soluciona la mayoría de 10s problemas . 
n~wtni" demostrd que con 25 U/Kg. se obtenían un 95% 
de 6xitos y AROSNTAM~' que las articulacfones asiento de artroljatfa 
necesitan dosis más elevadas de COnCentradOS que las sanas. 
En casos de hemofilia leve, la aplicación del análogo de 
vasopresina DDAVP, l-~e~amin0-8-~-Ara~nina vasodesrnopresina, está 
indicado con el fin de minimizar los riesgos de la transfusión de 
productos de la sangre. 
A dosis de 0,s microgramos por ~ g .  de peso puede 
estimular la actividad residual de coagulación et doble o el triple, v 
lograr una suficiente tiemostasia en casos adecuados". 
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Corno hemos señalado previamente, en casos de hemofilia 
A puede ser utilizado el crioprecipitado, aunque suele ser tratada con 
concentrados de FViII; el síndrome de von Willebrand con 
crioprecipitado y la riemofilia B con complejo protrombínico 
concentrado que contiene AX". 
Desde la publicación de POOL~~,  el crioprecipitado (que 
puede ser obtenido de un solo donante) ha ganado prestigio. pues su 
uso puede reducir el riesgo de infecciones postransfusionales de manera 
considerable7~ Actualmente los métodos de inactivación vira1 a que son 
sometidos 10s concentrados, y fa selección de donantes. ha hecho que 
los concentrados liofjlizados. de elevada pureza v escasa infectividad 
sean 10s productos que deben utilizarse en el tratamiento sustitutivo 
antihernofílico, 
NO obstante, debe recordarse que están contraindicados 
en casos de coagulación intiavascular diseminada, "shock" séptico, 
síndrome de "distress" respiratorio del adulto, fallo renal, pulmonar y10 
hepático, así como enfermedad tr~mbótica'~. 
11.2.2.2. TRATAMIENTO CONTINUADO 
Conocido también como tratamiento preventivo o 
profiláctico, consiste en #a apllcacion de la terapéutica de una forma 
programada, sin esperar a que Se produzca la hemorragia sino con el 
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intento de que esta se evite o se minimice. 
LOS resultados. recogidos de la literatura han sido muy 
77-75 satisfactorios . En la unidad de Hemofilia de la Paz y siguiendo las 
pautas de BRACKMANN~~ se logró un marcado descenso de les problemas 
hemorrágicos en un grupo de 30 pacientes con respecto a las ausencias 
al colegio y la necesidad de hospitalización". 
En 1981, PETTERSON seRaló, sobre la base de los t-eSUltadOs de 20 
años de Drofilaxis en Suecia, que la artropatía se puede prevenir, 
siamrire que se comiencen tos tratamientos continuados a los 2 años de 
edad v se mantengan hasta los ' 1 8 .  
11.2.3. LUGAR DE ADMlNlSTRAClON DE LOS CONCENTRADOS 
La adminrstracibn del tratamiento sustitutivo puede 
realizarse en los Centros de Hemofilia o lo puede llevar a cabo el mismo 
Dadente o sus familiares en su domicilio (autotratamiento). 
11.2.3.1. CENTRO DE HEMOFILIA 
se define como el instrumento que provee a los enfermos 
de un tratamiento multidisciplínario y que permite planteamientos a 
largo plazo respecto a la enfermedad. Debe poseer una infraestructura 
mínima que le permita realizar las pruebas de laboratorio necesarias 
para mantener el tratamiento y atención a enfermos ingresados y 
ambulantes, facilitar la productos necesarios para la terapia sustitutiva 
y llevar híctorias clínicas adecuadas. 
Los centros de Ilemofília modernos deben permitir el 
tratamiento integral del paciente I~emofllico'~, estando su com13osición 
y funcionamiento bien definidasq2* Se estima que debe existir un Centro 
de estas características por cada 6-7 miilones de habitantes (350-400 
enfermoslm. 
EJ personal implicado en el tratamiento y grevención del 
hemofílico incluyem: 
al Hematbiogos Con experiencia en la hemofilia que deben 
instaurar la terapia tan pronto como sea posible. 
bl Personal de enfermería que lleven a cabo las punciones venosas 
y enseñen a los padres y10 a los propios pacientes a hacer el 
tratamiento en casa. 
el Fhioterageutas, que preserven el grado normal de movilidad y 
m.= de fuerza muscular . 
dl Cirujanos ortopédicos. cuvo fin será mantener las extremidades 
tan normales como sea posible, a base de inrnovilizaciones u 
a-# ortesis y10 intervenciones quirúrgicas . 
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e) Psicólogos y Asistentes Sociales. 
EI Centro donde se ha llevado a cabo este estudio, la 
Unidad de Hemofilia del Hospital "La Paz" de Madrid, fundado en 1.978, 
cumple todos los reauisitos del tratamiento integral del hemofílico7* y 
tiene una composición y funcionamiento similar a los que se recogen en 
la iiteraturaa"? 
11.2.3.2. AUTOIRATAMIENTO CONTROLADO 
En esta modalidad de tratamfento, los propios pacientes 
yfo padres son instruidos para ser capaces de tomar la decisión de 
cuando y a que dosis terapéuticas comenzar la infusión de groductos 
con el fin de potenciar el tratamiento precoz de 10s episodios 
tiemorrágicos; esto significa que han sido entrenados para diagnosticar 
el tipo de hemorragia que padece, para establecer las dosis de 
concentrados necesarias Para el tratamiento v Para preparar e inyectar 
endovenosamente estos productos. 
Es necesario controlar cuidadosamente la forma de llevar 
a cabo este tratamiento, lo cual se hace con una fácil comunicación con 
el centro de Hemofilia y la  cumplimentación de las hojas de tratamiento 
y las evaluaciones p e ñ ó d i ~ a ~ ~ .  
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W demostración de la eficacia del au to t r a t am ien t~~~  ha 
hecho que se- generalice su difusión. aunque continua teniendo las 
limitaciones relativas a la voluntariedad y la colaboración eficaz de los 
pacientes para cumplimentar las evaluaciones y valoraciones 
peri6dicasu. 
11.2.4. COMPLICACIONES DEL TRATAMIENTO 
La pureza de los concentrados actuales, hace que tas 
complicaciones primanas relacionadas con el uso del plasma y de los 
crioprecipitados (hemolisís. reacciones pirogenicas, reacciones 
alérgicas. ... 1 sean sdlo un recuerdo. Actualmente se pueden considerar: 
- complicaciories infeccíosas (Concentrados Wlll y RX) 
- Produccidn de inhibidores (Concentrados Wtll v FIX) 
- TraStOrnoS inrnun~lógicos (Concentrados FVIII) 
- Facilidad para la  trombosis (Concentrados FIXI 
Los efectos colaterales o complicaciones más notables son 
posibiemente las infecciosas del típo de Hepatitis E, Hepatitis c y 
síndrome de inmunodeficiencia adquirido". 
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11.2.4.1. INHIBIDORES 
Los inhibidores de4 FVlli son anticuerpos Que neutralizan 
ia actividad procoagulante del FVIII. Pueden aparecer como 
aloanticuerpos en pacientes con hemofilia A en respuesta a la infusión 
de concentrados de NI!; también pueden aparecer espontáneamente 
corno autoanticuerpos va sean en índiVidUOS normales (es decir, sin 
enfermedad subyacente demostrable) o en aquellos que presentan 
ciertas patolaglas, incluyendo desordenes ~nmunológicos in que aún 
hoy exista una base al respecto suficientemente convlncente. 
La mayar parte de los innibídores son IgG, aunque se han 
descrito algunos IgM. Dentro de los IgG la subciase lgG4 es la 
predominante. Unos pocos son lgG3. Contienen cadenas kappa y lambda 
o ambas, siendo probablemente de origen policlonal restringido y 
monoclonal. El curso clínico de los inllibídores en los Sujetos con 
enfermedad subyacente demostrable es muy variable. con remisiones 
en algunos ~acientes y persistencia del anticuerpo en otros. 
A pesar de los avancesen el tratamiento de las hemorragia 
hemofíticas, et desarrollo de inhjbidores del FVlll continua siendo una de 
las complicaciones más serias del tratamiento de los pacientes con 
Hemofilia A=. La Droporción de la misma varía entre un 3.6 y un 25% 
según las series publicadas, mucnas de ellas obtenidas a partir de datos 
retrospectivos, y del número total de hemOfíIlc0~ conocidos en lugar del 
número de ellos que presentan un riesgo verdaderoM. Los valores de 
Prevalencia y de incidencia de los mismos parecen variar notablemente 
dependiendo de numerosos factores: método de detección utilizado, 
tipo de hemoderivado o concentrado de FVIII recibido, edad de la 
población analizada, etc. Además. estosvalores parecen variar de un país 
a otro y según las características de la población analizada. De hecho. la 
frecuencia parece ir en aumento, lo que se ha relacionado con la 
presencia de wtli infundido y la antigenicidad de los concentrados de 
NIII utilizados. sin embargo, en pacientes individualizados no se ha 
podido demostrar, de forma fehaciente, la existencia de una relación 
directa entre la formación de inhibidores y el tipo de F.vil1 utiiizado, así 
como tampoco con la frecuencia del tratamiento sustitivo 
La presencia de anticuerpos anti-FVIII altamente 
transitorios ya había sido referida por otros autoressw5. La importancia 
de tales inhibidores es difícil de establecer; es probable, que tales 
pacientes hayan sido pasados por alto en análisis retrospectivos. 
Hoy en día se sabe que algunos de tos anticuerpos anti-FVIII 
presentes en estos pacientes sin actividad neutralizante "in v i t r ~ " ~ ~ " ~  se 
asocia con un aclaramiento acelerado del FV111 exógeno infundido. 
Recíprocamente no es raro observar en algunos pacientes con Hemofilia 
A que en algún momento de su evolución muestren una menor 
recuperación de WIII (o mala respuesta clínica) al WllI infundido sin que 
se pueda detectar actividad ínhibitoria "in vitro" en su ptasma. ES muy 
posible que en estos casos puedan existir anticuerposfrente al FVIll que 
expliquen esta mala respuesta. 
11.2.4.2. TRANSMISION DE VIRUS INFECCIOSOS. 
1t.2.4.2.1. HEPATITIS 
La hepatitis vira1 es una enfermedad reconocida desde la 
antiguedad. pero fue McDONALD Quién, en 1908, confirmó su naturaleza 
infecciosa Y postuló la existencia de un virus como causa. Desde 
entonces se fue avanzanao en el conocimiento de sus agentes y de la 
hístorja natural, auedando atrás la simule clasificación de hepatitis 
esporádicas vséricas para configurar un vasto sistema que actualmemte 
inctuve hasta siete virus cuya denominación va de la letra A a ra c. La 
hepatitis A WHN se transmite casi exclusivamente por vía fecal-oral y ,  
aunque existen pocas evidencias de aue la relación heterosexual 
conlleve el rlesgo de transmisión del VHA, se ha visto una alta 
prevalencia de antlVHA en el suero de varones riomosexuates. Al no 
existir infección crónica y viremia persistente, la transmisión del VHA 
por vía parenteml es muy rara. En trabajos recientes se han descrito 
hepatitis aguda A en hemoffiicos tratados con concentrados en los que 
la inactivación vfrica se hizo por el método solvente detergentem. 
El descubrimiento del vlrus asociado a la Hepatitis B 
NHB)'" ha permítído establecer la alta frecuencia con que los 
hemofílicos padecen esta enfermedad, puesto que el 95% presenta 
marcadores positi~os'~, v se han demostrado alteraciones en las 
pruebas bioqulmicas nepáticas en el 70% de los enfermosio2. 
El estudio de biopsias hepáticas realizadas al azar en un 
swpo de nemofí~icocl demostró en el 75% de los casos la existencia 
de signos de hepatopatía crónica, dada la pobreza sintomática de los 
pacientes; hay autores que postulan que se trata de una hepatopatía 
evolutiva distinta de las habituales'? En diferentes estudios'""' no se 
ha encontrado relación entre el posible daño hepático y el ti00 de 
cantidad de concentrados plasmáticos recibidos, por lo que no se ha 
encontrado justificación para detener el tratamiento sustitutivosiL. 
l a  mejor forma de prevención sera la detección del AgHBs 
en los productos sanguíneos y la profilaxis mediante las vacunas. 
disponiendo, en la actualidad, de las recombinantes, que serán 
administradas a los pacientes tributarios de terapia sustitutiva. 
At virus C se le responsabiliza de ser el agente causal más 
importante de las Hamadas Hepatitis No-A NO-B. Sin embargo, el virus no 
ha sido aún visualizado ni su taxonomía definida. Hasta el presente no 
existen entre las técnicas de diagnóstico rutinarias pruebas que 
permitan detectar una hepatitis aguda por virus C. Las pruebas 
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actualmente en uso consisten en la detección de anticuerpos antiVHC 
mediante tecnicas inmunoenzimáticas (ELISA) o de radioinmunoanálisis 
(RIA) y más recientemente a través del enzimoínmunoensayo, utilizando 
protelnas recombinantes fuadas a tiras de nitrocelulosa (RIBA). La 
primera generacidn de RIBA-1 v RIBAQ, se usan como "tests" 
suplementarios o co~firmatori~s'~~. 
ES sabido Que casi todos los pacientes con hemofilia o con 
otros trastornos de la coaguiación tratados con factores derivados de 
ta sangre contt-aían hepatitis no-A no-5 antes que estos productos fueran 
sometidos a los distintos procedimientos de inactivación vira1 hoy en 
uso. Un 70% tenian anomalías en las aminotransferasas (AT) y un 20% 
evcrfucíonaban a cirrosis. Por tanto no fue sorprendente Que la aparición 
de la primera prueba bara detectar anticuerpos iELISA) contra el VHC 
demostrara una SeroDrevalencia significativa: Inglaterra, 59%; España. 
64%; Francia, 66%; Alemania, 78%; Italia, 82%. Esta prevalencia está 
directamente relacionada con la mayor exposición a concentrados 
plasmátlcos V con el grado de elevacion enzimática. se observó que el 
63% de los Pacientes henmofíiicos que tienen AT elevadas son antiVHC 
positivos. Mediante la reacción de polimerasa en cadena IPCR) la  
Drevalencia del VHC en pacientes hemofílicos aumenta del 57% al 
719$*=.14 
Un aspecto de permanente discusión es la transmisión 
h o r i ~ o n t a l ~ ~ ~ ' ~ '  . las tasas de seroposítivídad en parejas Reterosexuales 
l i l . i i 2  estables varfan en los distintos trabajos presentados . 
Considerando Que la vía de contagio no debe ser 
eXCiUSlVafnente sexual se plantea la eficacia de la misma v la necesidad 
de poner en práctica precauciones como el sexo seguro. 
Las futuras tendencias se orientan al mejor conocimiento 
de la filstoria natural de la enfermedad, el lograr marcadores que 
muestren estadios de la misma, el lograr marcadores de curación, el 
aíslamento del virus y el conseguir una droga altamente efectiva de 
bajos efectoc adversos, de bajo coste y que evite la progresión de la 
enfermedad I I M I C  
11.2.4.2.2. SINDROME DE INMUNODEFICIENCIA ADQUIRIDA. 
Desde julio de 1981. el síndrome de inmunodeficiencia 
Adquirida (CIDA), se ha ido presentando con frecuencia creciente entre 
varios grupos de individuos: homosexuales. adictos a drogas via 
parenterai, hemofíiícos receptores de transfusiones v actualmente en 
pacientes neterosexuales relacionados con 10s llamados "grupos de 
riesgo". 
Los tres primeros casos de pacientes hemofílicos con SlDA fueron 
notificados entre 1981 y 1982, v PUbliCadOS en marzo de 1983 en la 
revista Annals of interna1 Medicine. Esta cifra se incrementó hasta un 
total de 52 hernofílicos (3% de los hemofílicos del pais) a finales de 1984. 
En el Centro de control de Enfermedades de Atlanta (CDC), se observ6 
que lo que los hemofflicos tenían en común con otros pacientes Que 
habian desarrollado esta enfermedad era una cantidad alta de 
complejos inmunes y una inciciencia de Dositividad simitar al antígeno 
Australia, así como de marcadores 6'". Además eran linfopénicos y 
tenlan invertidas las relaciones células T de ayuda y células T 
supresor as^^^ 
En la actualidad la mayoría de los casos detectados en 
Estados Unlaos corresgonden a pacientes con nemofilia severa que 
hablan utilizado grandes cantidades de concentradode F.VI!! novigilado. 
Del 70 al 90% de los hemoffiicos severos de Estados Unidos son además 
seroposltivos para el virus de la Inmunocieficiencia Humana N~H)"'-'~~. 
Este?iíndromese caracteriza por una moderada alteración 
de la inmunidad mediada por células sin causa justificada Y una fácil 
infectación por gérmenes oportunistas, o la aparición de un Sarcoma de 
Kapoci. LOS signos clínicos que han sido publicaaos en asociación a la 
progresidn del CIDA son: fallo de crecimiento en los niños, 
trombocitopenia inmune, herpes zoster y disminución de niveles de 
vitamina E,, Que parece guardar relación directa con la evolución de la 
enfermedad va que su descenso coincide con el de las células 
monocionales Co3lCD4 periféricasl". 
Importantes diferencias entre los hemofílicos y el resto de los 
pacientes que sufren SIDA son: en los hemofílicos hay un descenso tanto 
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de los linfocitos T de ayuda como de 10s supresores, mientras que en el 
resto predomina un incremento de los Iinfocitos T supresores. Además, 
en 10s hemOfíIicos aparecen sólo infecciones oportunistas como por 
Pneurnocistis ~ariini"~. 
Los marcadores y criterios pronósticos de progresión de 
la infeccidn por ViH están condicionados al largo y variable Período de 
incubación de la enfermedad. t a  constante replicación del virus en 
diferentes células que presenten receptores afines para el CD4 hace 
necesario el ensavar un protocolo de investigación de este marcador 
combinado con otras que permitan discriminar la diversidad entre los 
diferentes tipos de células portadoras de cD4 (+) v los específicos 
propios de cada una de las líneas celulares (monocitos, riistíocitos, ... 1; 
por otro lado, esto pwmjtiría evaluar la expresión o coexpresión de 
varios marcadores celulares en los diferentes estadios evolutivos de la 
enfermedad. 
11.3. AFECTAClON DEL APARATO LOCOMOTOR EN LA 
HEMOFILIA 
H.3.1. CUADROS AGUDOS 
11.3.1.1. HEMARTROCIC AGUDAS 
ES el cuadro rnucculoesquelético de más frecuente 
aparicidn en pacientes hern~fi l icoc'~~; los factores que inffuven son6: 
a) Intensidad del defecto de coagulación: cuando haV un nivel de 
Nlll:C < 1% aparecen hemartrosis espontáneamente. En casos 
con WCl > 9% es necesaria la presencia de traumatismos 
anteriores. aunque sean levesa. 
4) Naturaleza de la articulación: Las artícutaciones tipo trólclea (o 
charnerasr, tales como rodilla, tobillo o la articulación húmero- 
cubital, son las mas frecuentemente afectadas, especialmente la 
rodilla. En estas articulaciones por su configuración anatómica 
particula?; los pequeños movimientos angulares y rotatorios, a 
veces irivoluntarios, pueden producir el sangrado. Otras 
articulaciones esféricas, como el hombro, pueden soportar estos 
movimientos, sin producir tracción en la sinovial y por tanto 
hemorragia. 
c) Condición de la articulación: En una articulación que ha sangrado 
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una vez es más fácit que se repita la hemorragia. v cuando esto 
ha sucedído varias veces se observa un verdadero engrosamiento 
de la sinoviai aue, t-tipertrófica e hipervascularizada, es más 
propensa a nuevas hemorragias. 
di Edad del paciente: son más frecuentes en el nirio, aunque más 
graves en los adolescentes. La frecuencia de estos cuadros 
dlsminuve con la edad. 
La hemorragia suele ser intracapsular v proveniente del 
rico plexo subsinovial que está en el tejido caniuntívo entre la cápsula 
Y ia sjnovial. ACTRUP Y SIOUN*" sugieren que la ausencia de actividad 
trombopiástica en el tejido sinovlal es un agravante de la Iiemartosis. Así 
se COmptende que at hipertrofiarse e hipervascularizarse la sinovial sea 
más fácil la hemorragiaqzq. 
La clínica de las hemartrosls hemofíllcas es semejante a la 
de toda hemartr~sis'~, esto es: distensión. dolor e impotencia funcional. 
El dolor se debe, además de a la irritación de la sinovial producida por 
la sangre, a la rápida distensión Sobre las partes blandas articulares 
(sínovU y cápsula) que están ricamente inervadas. Cuando la sinoviai se 
haya engrosado será distensR?le y, al estar sometida a mayor presión 
dolerd más, aún con nemartrosis pequeiias. Ei dolor suele ser agudo y 
de aparición rápida, pero si la hemartrosis es DrogreSiva el dolor 
tambien lo será. La nemartrosis se acomDaRa de caror y aumento de la 
sensibilidad local. 
La presencia de la llemorragia Yiará" la articulación en 
posición de máximo volumen (generalmente en ligera flexión) 
disminuvendo su m0Vílidad e impidiendo su normal actividad funcional. 
En los pacientes crónicos, la prolongada impotencia 
funclonal de la articulaciBn conduce a una atrofia muscularyZ6. 'la 
dlstensibn vlslbie v palpable es el signo objetivo más importante. Se 
puede medir con cinta marica por la zona de mayor circunferencia. lo 
aue nos ayudará a medír la evolución de la hemartrosis. La movilidad 
articular debe objetivarse con un goniómetro y consignarse los grados 
máximos de flexlón y extensión. La observacidn de la recuperación 
funciona! revela la medida en que la hemartrosis va desapareciend~'~'- 
La atrofia muscular Que aparece en los pacientes crónicos 
se aprecia midiendo fa circunferencia del miembro en determinados 
Duntos. mí por ejemplo, ia atrofia del brazo se Puede medir a 10 cm. de 
la apófisis olecraniana; la del cuádriceps a 10 cm. del borde superior de 
la rótula la de los gemelos a 15 cm- por debajo del polo inferior de la 
rotula, entre otros. 
La artritis séptica es una complicación rara de la 
tiemartrosis en hernofílicos. RODRIGUEZ MERCHAN y cols.' han descrito 
cuatro casos de piartrosis en ta rodilla de pacientes hemofílicos. Puede 
confundirse con hemartrosís, pero no cede al  tratamiento con F.VIII:C. 
LOS analisis demuestran una teucocitosis y aumentos de Velocidad de 
Secfimentación Globular mGI. ~ 1 3 s  tratamiento con cefalosDorinas vía 
intraveflosa. fue intervenido encontrándose una sinovial hipertrófica. 
purulenta y material necrótico. Había, además, cambios subsínoviales de 
artropatía crónica. Actualmente su número Da aumentado coinciaiendo 
con la rnavor frecuencia de infecciones VIH avanzadas. 
Por tanto es necesario hacer unseguimiento cuidadoso de 
las hemartrosis hemofílicas ya Que pueden infectane y dejar secuelas 
importantes. Cuando una hemartrosis no responde adecuadamente af 
tI"atanIient0 flaV que sospechar Y descartar una Infección que además 
podria Conducir secundariamente a una sep t i~emia '~~  
H.3.1.2. HEMATOMAS MUSCULARES 
Constituyen, en frecuencia, la segunda manifestación de 
la hemofilia en el aparato locomotor y no suelen ser recurrentes a 
diferencia de las hemartrosis, excepto en su localización en el músculo 
psoas i~iaco'". debido a que la cicatriz fibrosa que sigue al  hematoma 
estrangula el foco sangrante evitando las recidivas. 
Suelen ser consecuencia de un traumatismo que s i  es 
pequeño da lugar a equimosis superficial y si es intenso aparecerá el 
hematoma rnuscutar2". 
Una causa frecuente de hematoma son las inyecciones 
intramusculares, cle ahf que nunca deben ser utilizadas en pacientes 
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riemofíiicos, evitanao así la aparición de grandes hematomas y 
complicaciones más gravesqm- 
El dolor siempre es de menor intensidad aue la 
riemartrosis y dependerá de la tensión a la que esté sometido el 
músculo dentro de la envottura fascial'". La tumefacción producida por 
el hrmatorria es dura y dolorosa al  tacto Y coloca a las articulaciones 
movidas por este ~ I Ú S C U I ~  en Dosicíones de protecci6n. debido al 
espasmo muscu~ar'~~. 
En ia mano y ei antebrazo, las riernorragías son el principal 
problema, a diferencia del resto del sictema musculoesqueletico donde 
la arCropatía causa mayor grado de incapacidad. LAUCOUR y ~ 0 1 s . ' ~  
realizaron un estudio en 2Ml hernoflcoc de los cuales 34 Dresentaron 
episodios de ttemorragla sígnificativa en mano y antebrazo. siete 
pacientes presentaron hemorragias superficiales en la fascia profunda. 
Generalmente estas nemorragias se resuelven sin lesiones residuales, 
aunque, ocasianalmente, se puede producir una necrosis por presión de 
la piel, en zonas donde tos planos de los tejidos no permiten que la 
sangre acumulada se difundaI2? En uno de estos Pacientes se produjo 
un Síndrome del Tunel Carpiano; cuatro pacientes presentaron 
hemorragia íntramuscular en el lado palmar dei antebrazo, dos de ellos 
sin antecedente traumático (probablemente algún movimiento 
inconsciente durante el sueiio) Y los otros dos con Claro traumatismo 
previo. El dolor es el sfntoma dominante y el paciente evita cuatquier 
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movimiento de la Parte afectada; la exploración revela habitualmente 
una tumefaccíón firme con espasmo muscular v contractura en flexión 
de muneca v dedos. Se debe comprobar el estado de la  piel, evaluar los 
pulsos periféricos y hacer un examen neurológíco. 
corno complicaciones se describen gangrena d ~ t a ~ ,  en 
raras ocasiones. y contracturas residuales en un 10% de tos casos 
a~roximadamente'~~. Dado que la hemorragia v la necrosis muscular se 
han Sugerido como factores predisuonentes de la miositis o~ificante'~'. 
esta puede aparecer en pacientes con hemofilia severa, aunque se han 
descrlto muy pocos casos en la Iiteratura. 
El tratamiento de los hematomas intramusculares se debe 
reaiizar con concentrados del WIIIMIXX e inrnovi~ización'~~. Deben 
evitarse los yesos completos ya que el sangrado produce mayor tensi6n 
v puede afectar a la circulación. La inmovilización puede a veces 
mantenerse por periodos algo más largos Que en los casos de 
hemartrosis, para mantener las articulaciones en posición funcional 
durante la fase de cicatrización y fibrosis, evitando así ias 
deforfflidade~"~. Nunca se debe tratar de aspirar un hematoma 
 muscular'^ la movilización del miembro comenzará al disminuir los 
síntomas. 
La contractura de VOLKMAN"' es una complicación 
bastante frecuente de las hemorragias en el antebrazo de pacientes con 
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hemofilia. En los casos agudos y subaguaos, la fasciotomía asociada a la 
correcta sustítución del Wilkc, es el método adecuado de tratamiento. 
En los casos crónicos es Útil et tratamiento conservador con vendajes 
correctores y fisioterapia. 
Si fa contractura irnlJide la extensión de los dedos se 
recurrir2 de entrada a la cirugía (secclón de los flexores superficiales. 
alargamiento de los tendones profundos, desplazamiento dista1 del 
orlgen muscular, etcétera, a veces combinados con neurolisis del nervio 
cubltal y mediano y lisis de todos los tendones del canal del carpo. pues 
frecuentemente la flbrosis se extiende a ese nivel). La contractura 
fibrótica isquémica de los músculos intrfnsecos de la mano produce una 
de€ormidad en la mano en flexión de metacarpofalánglcas y extensión 
de interfafangicas dlstfnta de la Droducida por la contractura de 
VOLKMAN y que también requiere tratamiento quirúrgico (síndrome de 
FINOCCHIETO). 
En cuanto a las extremidades inferiores. ARONSTAN y 
COIS.'~~ estudiaron las caracterlsticas clínicas de 178 episodios de 
riemorragías en muslo y miembros inferiores de 37 hemofílicos severos. 
f l 95Oh de los sangrados fueron tratados en menos de tres tloras desde 
la aparicidn de los síntomas y el tiempo de restauracidn de la funcrón 
fue de tres a cinco días. La localización más frecuente fue en el 
cuadñceps IW%), seguido de la pantorrilla (35%), compartimiento tibia! 
anterior V%?, abductores del muslo V%), tenddn de los isquiotibiaies 
16%) v sartorio (1 %). 
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Las hemorragjas del cuádriceps tardaron 
signíficativamente más en curarse 14 días) en relación a las de la 
pantorrifta. El primer síntoma en el 66% de las hemorragias fue el dolor 
al movimiento. Cuando el cuádriceps estaba afectado prosperó 
rápidamente a dolor en reposo. 
El tiempo de recuperación se alargó signíficativamente 
cuando la nemorragía fue tratada más tarde de dos horas despues de 
la aparición de los síntomas sin embargo, las hemorragias en la 
pantorrilla reauírieron menos transfusiones v no se prolongb el tlempo 
de rclcuperacibn en las nemorragias tratadas tres horas despues del 
inicio de los síntomas'? 
11.3.1.3. HEMORRAGIAS SUPERFICIALES 
 as Remorragias superficiales son sumamente frecuentes 
y ante traumatismos mínimos o incluso sin ellos, el paciente suele 
desarrollar hematomas de gran aparatosidad que sin embargo suelen 
evolucionar sin necesidad de cobertura de WIII O IX; en otros casos 
requieren grandes cantidades de ellos, para evitar necrosis por presion 
de las lesiones superficiaie~'~~. Sobre todo en manos, piernas y pies se 
suelen infectar con facilidad, por lo que la limpieza de la zona afectada 
es de gran importancia. 
Las tleridas y laceraciones que requieran puntos de sutura, 
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necesitan una cobertura que efeve el nivel a más del 30% Al retirarse los 
puntos debe subirse también a 15-20%. Las heridas pequeñas curan 
mejor por aposición y Sin SutUraS, siempre que se togre un nivel 
correcto Oor cobertura de FVIII o IK. 
11.3.1.4. LESIONES NEUROLOGIcAS 
se considera que las lesiones nerviosas se deben a la 
compresión externa o tracción sobre el nervio en cuestión debido al 
RfmIatOnía brusco Que woducírS neuroapraxia o axonotmesís por lo que 
al Ceder la causa, se suele producir una recuperación completa o casi 
completa de la función nerviosa; s i  bien los reflejos no se recuperan. La 
causa íntlrna sería una obliteración de los vasa nervorum debida a la 
hemorragia que da lugar a una lesión icquémíca reversible; aunque 
también el edema jnicial y la ftbrosis a más largo plazo, pueden 
contribuir a la lesión. 
En un trabajo de FERNENDEZ PALAZZI' sobre lesiones del 
nervio crvrat, aparece la hemofilia como una de las principales causas de 
esta ~arálisis explicable por la común presentación en éstas del 
hematoma del psoas iliaco, que afectaría a dicho nervio incluido en su 
envoltura aponeurótica. 
Como en otras, en estas lesiones nerviosas, aparece un 
déficit motor y sensitivo correspondiente al neNio lesionado. 
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Habitualmente las síntomas clínicos son progresivos y más intensos a 
medida que el aumento en volumen del hematoma produce la lesión 
sobre el n€TvíO, pudiendo transcurrir varios días antes de que se 
manifiesten las complicaciones neurológicas. Cuando el hematoma hava 
desaf~arecido, la función nervíosa, tanto sensitiva como motora, se irá 
recobrando progresivamente, aunque algunas pueden tardar meses (6 
d más) para alcanzar la recuperación total. DUTHIE~ nace notar la falta 
de recuperacidn de reflejo$, posible en estas lesiones. 
En el manejo de las lesiones nerviosas agudas. la 
hemorrasla deberá controlarse con sustitución del factor y vendaje de 
la extremidad para inmoviiizarias articulaciones que son normalmente 
movidas por los rnúcculas paralizados. Una vez que se ha controlado la 
hemorrasla, se deberá comenzar la fisioterapía para recuperar el 
movimiento y evitar contracturas y deformidades, mientras se recupera 
la funcidn motora. Es útil la vitamina 6 v los ejercicios activos así como 
las estimutaciones propias de cada ~ e t ~ i 0 ~ ' .  
H.3.2. CUADROS CRONICOS 
ia artropatía hemofílica crónica se desarrolla cuando la 
compllcacidn Subaguda de la articulación ha estado presente durante 
seis meses o más. Los cambios progresivos de naturaleza destructiva 
ocurren hasta que se alcanza estad0 flnal de la artropatía hemofílica 
(fibrosis, contractura y destruccidn total articular). 
J O R D A ~  fue el primero en descubrtr claramente fa 
artropatra hernoflfica, considerando las anormalidades radidógicas 
características. que posteriormente fueron descritas por otros autores. 
DE PALMA v COIS.'", propusieron clasificacíones de la 
artropatía ~amofffica, la rnayoria de ellas basadas en la cornbinacidn de 
manifestaciones clínicas y radiológicas. Es importante clasificar el tipo 
de artropatfa lo más correctamente posible. Durante varios afios se ha 
usado la clasificación de ARNOLD'~ basada prrncipalmente en hallazgos 
radiológfcos. Esta clasifícación intenta dividir lus cambios articulares en 
fases que tienen significacidn quirúrgica y que son los siguientes: 
Fase 1: En ia primera fase no hay anormalidades esquelétiicas visibles en 
las radioqraflas; pero hay tumefacción de tejidos blandos 
~ a & n w t d s v h e m o r r a g b m I r s t e j d ~ ~ O C ~  
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Fase 11: En la segunda fase que coincide generalmente con la fase 
- clínica descrita como hemartropatía subaguda, hay 
osteoporosis particularmente en la epifisis, así como 
hípercrecímiento epifisario, especialmente en la rodilla y 
codo, si estas articulaciones estan afectadas. La integridad 
de la articulacfdn, sin embargo, esta mantenida sin 
pinzamiento del espacio articular, ni otros signos 
degenerativos (quistes). 
FSe 111: En la tercera fase es euidente la desorganización de la 
artlculaetón en las radiografías pero no hay 
adelgazamiento signi9icativo del cartilago articular. L o s  
quistes subcondrales que ocasionalmente comunican con 
el espacio articular ya son vislbkes; la llamada "rótula 
cuadracla", refleja una alteraci6n estructural debida a la 
hiperemía, parecida a ia Que causa hipercrecimíento de la 
epífisls. La sínovial puede opacificarse con depósitos de 
hemosiderina. La escotadura íntercondílea de la rodilla y 
la trdclea humeral están ensanchados. En esta fase los 
Y)allazgos radiológicos evidencian Que el cartílago articular 
esta preservado- se considera esta fase como último 
estado en que la artropatía hemofílica es susceptible de 
tratamiento. 
Fase 1V: La cuarta fase se caracteriza por colapso del espacio 
articular y destrucción cartilaginosa. Los cambios que 
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comenzaron en la tercera fase se hacen más patentes. 
Fase Y: La fase final se manifiesta por an~uilosís fibrosa de la 
articulacidn, perdida del espacio artjcular, elongación de 
las epíflsis Y desorganización sustancial de las estructuras 
articulares. Hay restricción marcada de la movilidad 
articular y los episodios hemorrágicos pueden ser menos 
frecuentes. La sinovial se ha alterado patolbgicamente de 
manera que se encuentra escaso tejido sinovtal, y erte no 
es reconocible cuando se abre la articuladón. Además, el 
cartilago articular esta ausente Y sblo Permanece los 
extremos ebúrneoc del nueso. 
Estos cambios comienzan a desarroiiarse Iiacia la edad de 
seis afios en niños con hemofilia severa y pueden hacerse aparentes 
despues de alguna nernartrosis aguda. En ausencia de tratamiento 
médico adecuado, los cambios progresan rápidamente. Teóricamente 
un adecuado tratamiento médico y ortopédico podría prevenir la 
progresión de la artropatía hemofilica. 
sin emaargo en la experiencia de VAN CREVELD v  col^.'^, 
a pesar del aparentemente adecuado tratamiento médico para los 
episodios hemorrágicos articulares, la artropatía hemofílica continúa 
Uesarrolldndose en muchos pacientes con alteracion severa. Es probable 
sin embargo, que si la terapia puede ser continuada, estos cambios 
pueden ser retrasada, como observaron ARNOLD v HILCARTHER'' en un 
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paciente que recibió terapia sustitutiva durante targo tiempo. 
11.3.2.1.1. ANATOMIA PATOLOCICA DE LA ARTROPATIA HEMOFILICA 
Los daños que produce la hemorragia en la articulación v 
que intervienen como factor predisponente para la fractura. los 
podemos vef reflejados en sus estructuras fundamentales: 
- lWEMBRANA SINOVIAL 
~ r á s  !a primera hemartrosls, la cavidad articular se 
sobrecarga de 1% productos derivados de la sangre acumulada durante 
el eplsodto hemorrágico. Tales productos deben ser reabsorbidos por 
las réiulas de la membrana sinovial. con el fin de mantener la 
articulación libre de cualquier material extran~'~~. 
Después de varios episodios, se origina una reacción de 
hiperDlasia de la membrana sinovial, Que con ei tiempo llegará a ser 
permanente. Fa sinovial muestra una serie de cambios estructurales que 
CTORTI y COIS. en 1969, clasificaron en tas siguientes fases'? 
l. Estadio riipertrófico angiomatoso. 
Corresponde al primer estadio de sinovitis y se caracteriza 
por la neoformacidn de una densa red vascular a nivel del estrato 
subintimai y por la hiperplasia de las Vellosidades sinoviales. 
2. Estadio hipertrófico pigmentado. 
Corresponde a los estados avanzados de la sinovitis 
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permanente, caracterizándose por la presencia de un gran número de 
depósitos de hierro en los sinoviocitos v una red vascular sumergida en 
una matriz fibrótíca que muestra una clara tendencia involutiva. 
simultáneamente, el número Y tamaño de los pliegues sinoviales, 
decrecen. 
3. ~stadio fibrótico. 
Corresponde al estado de la artrouatía residual, donde el 
componente vascular Casi ha desaparecido, con un proceso involutivo 
caue afecta a toda la articulación. 
- CARTllAüO 
LOS cambios del cartílago no aparecen haSta despues de 
repetidas hemartfosis, de forma que los primeros investigadores del 
tema fueron sólo capaces de reproducir los cambios sinoviales mediante 
la ínyeccidn de sangre dentro de las articulaciones de animales de 
experirnentaciónqz7".q 
Finalmente en 1967, HOACUND fué capaz de reproducir las 
lesiones cartilaginosas en animales en crecimiento'". LOS primeros 
cambfos observados fueron rnicrofibrilación, formación de pannus sobre 
fa superficie y cambios de tincidn metacromática a nivel del cartílago. 
Después aparece muerte celular de condrocitos y separación de 
fragmentos de cartílago del hueso, y se constata osteoporosis 
subcondral; los quistes subcondrales que tienen lugar son similares a los 
que se ven en Otfas artritis Y son delimitados por la sinovial y no 
Desde el punto de vista experimental, lo primero que se 
observa es descarnacidn y prominencias en la superficie del cartílago, 
que posteriormente se transforman en defectos v laceraciones de toda 
su superflcle. Se nace claramente visible la pérdida de matriz del 
cartílago, y asl, con microscópio de transmisión de electrones [TEMI se 
detecta una perdida de la malla de fibrina v condrocitos muertos en esa 
malla. 
El tejido sinovjal ha sido examinado con azul de Berlín, 
habiendose encontrado nierro en el estrato superFial de tejido sinovíal 
y depdsltos de hierro tenidos de azul alrededor de los capilares; la 
investigación del tejido Con TEM mostró cuerpos densos electrónicos. El 
análisis con Rayos xcon la longitud de onda típica del riierrosal" mostró 
muchas manchas en el área de los cuerpos densos. Estos depósitos de 
hierro no solo fueron vistos en el tejido sinovial sino también en el 
cartílago, especialmente en formacíones agrupadas. Además. los 
depdsítoc de nlerro ocurren mas frecuentemente en aquellos 
condrocitos que muestran cambios degeneratív~s~"~. 
Macroscópicamente se aprecia que inicialmente el cartílago tiene 
una superficie amarillenta v cierto grado de fibriiación. La sinovial está 
hipertrófica v se detecta la formación de pannus, que va creciendo y 
destruyendo al cartíiaso. Poco a poco el cartílago va cambiando de 
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marrón a negro, a causa de la Rclusión del pismento fé r r i~o '~ . '~ .  
- HUESO 
El tejido 6seo subcondral se afecta en fases ya 
evolucionadas, pudiéndose destacar: 
1, Mayor densificacíón &ea, como mecanismo reactivo al tener que 
soportar la carga que el cartnago atteiad0 no puede amortiguar. 
No obstante, comose ha comentado antes, en otras zonas puede 
Producirse el fenómeno contrario, esto es, una osteoporusis 
iocaiizada. 
2. Quistes óseos de caracterFsticas simikares a los encontrados en las 
artrosis, comunicados con la cavidad articular a traves del 
cartilago, rellenos de tejido de granulación o fibroso, que no 
suele contener hemoslderina (lo que va en contra de que sean 
Producidas por hemorragias intraóseas). 
3. osteofitos, posiblemente producidos por la hipe~ascularizaciSn 
localizada. 
11.3.2.1.2. PATOGENIA DE LA ARTROPATIA HEMOFlLlCA 
La enfermedad Iiemofílica Puede comportar una serie de 
efectos sobre ias estructuras esqueléticas que influyen en el estado de 
éstas y en su respuesta ante mecanismos de producción de lesión ósea5': 
1. Facitidad Para la repeticíón de hemorragias 
Influyen una serie de situaciones Que, asociadas en mayor 
O menor arado, propiciarán la repetítividad de las hemaitrosís. Estas 
son: 
-El propio defecto de la coagulación que caracteriza a la hemofilia. 
- La hlpertroffa sinovial debida a repetidas hemartrosis, ya que el Qrsn 
tamaflo y vasctilarizacibn de la sinovial hacen fácifes las nemorragiac a 
causa de mininos traumatismoc'". 
- ta m t a  de tromDoplastina tisular (Factor 1111 en el tejido sinov~'", que 
h m  que la la vla de la formacidn extrlnseca de la tromoo~iastina no 
colabore en facilitar una hemosrasla adecuada. 
2. Factores inmunoISgicos 
A pesar del estudio realizado Dar HILGARTNER en 
1982, en el que se encontr6 una relacibn significativa entre la PrSenCia 
de complejos inmunes circuiantec Y atteraciones estructurales bseasl*', 
con ias t6cnicas habituales no se ha podido demostrar la existencia Bri 
ia sinowlai de inrnunocornp~ejos'~~ ni otros transtornoc inmunoibsicos 
como dep6sitos de igC, IgM, IgA, C, C, o fibrin6geno", lo que podrfa 
sugerir que. o no existe la medlacidn inmune, o aue las técnicas 
utilizadas no la detectan. 
3. Factor& emimáticos 
Se ha descrita la existencia de destrucción articular 
mediada por en~imas'~~", entre las que se encuentran la Catepsina D 
Y la Fosfatasa Aclda. X~LGARTNER y cols. en 1972 demostraron que unos 
nlveles altos de las enzirnas previamente citadas. Las enzirnas 
proteotiticas nan probado ser capaces de degradar el cartílago 
artfcular'". 
Con respecto a la catepsina o, enzima ~rotealítica de 
wfgen I i ~ ~ ó m i ~ O .  se ha sefíalado su exceso a nivel de membrana v 
Iíqukio sinovial del heI'noflco.' 
Otra enzima que puede Jugar algún papet es la Plasmina, 
emma proteolitica Producida por la aaivacidn del plasmindgeno. el 
cual a causa de la hernamsis puede estar presente en exceso en el 
1íquldo  n no vial'^'^^ y actuar afectando la membrana sinovial v el 
cartílago articularqm. 
Además de esta acción local sobre el cartílago, STORTI 
demosR6 Que puede Producir una exacerbada fibrinolisis íntraarticular. 
LOS niveles de prostaglandinas tambien están elevados15s. Es interesante 
sefiatar que en el estadio fibrótico o final de la artropatía. los niveles de 
catepsina D están disminuid~s'~. 
Tambien se han demostrado alteraciones en las 
cotagenasas v ~rocoiasenasas~~. 
4. Factores químicos 
Se han demostrado siderosomas en los condrocitos vse ha 
impffcado a &tos corno causa directa de la muerte celular y la 
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degeneración del cart í lag~'~~'~~'~ ' .  
Para que se produzca el dep6ito de riierro intracelular no 
hace falta que sucedan grandes hemorragias, sino que puede suceder 
con hemorragias subclínicas e incluso con roturas eritrocitarias1s8 
Notodas tas inclusiones intracitopiasrná-ticas corresponden 
a hien-a, como han demostrado DUTHtE y STEIN'" con el estudio 
mediante microanálisis de 15 sinovlales extiroadas quirúrgicamente. 
Aunrrue no se na tlegado a establecer exactamente su composicón, si se 
ha observado que los danos en 1% Células que contienen verdaderas 
siderosis son rna~oresl.9 
5. Factores mecánicos 
Una vez alcanzado el estado de sinovitís permanente, la 
hiwrtrofia siflovial junto con la amiotrofia y la inestabilidad afticular 
serán factores determinantes para el proceso degenerativo articular. 
El circulo de hemorragia. sinovttis crónica y artropatía 
progresiva puede favorecer una alteración de la estructura dsea. 
Las factores agravantes son, el creciente desequilibrio de 
la actividad muscular, las contracturas, las desviaciones axiales y la 
inestabilidad. 
Desde el punto de vista biomecánicu, a consecuencia de 
una hemorragia intra-articular, el movimiento específico articular se 
desintegrará. Se producirá otra dístribuctón de cargas en las estructuras 
articulares y por tanto, un cambio en las fricciones dentro de la 
arlicuiacíbn. ras hemorraa9ías muscularess próximas y la rotura del 
equilibrio de fuerzas musculares producidas a consecuencia de ello, 
colaboran en el proceso"! 
E5 sabido, que las afecciones articulares de todo tipo 
resultan muy pronto en una atrofia muscular. Deben recordarse los 
experimentos de DE ANDRADE Y cols. en 1958, que demostraron un fallo 
casl total de la actividad del vasto interno de la rodilla, tras incrementar 
fa presiSn Intra-articular de la misma por encima de 20 mm. de 
lnyeccldn de una columna de agua'? 
Aparentemente ei incremento de la presión articular 
resulta en un bloqueo refractario de loc axones aferentes. Esta reaccj6n 
refractarla, junto con la inactivaclón debida al dolor, son posiblemente 
razones esencrafes para el rá~ido desarrollo de la atrofia'". Los 
ligamentos, ~ÚsCUIO!~  y las SUperfiCiB articulares se sobrecargan, v la 
membrana sinovia se irrita. En consecuencia, se producen contracturas 
articulares, atrofias musculares. daño del cartílago e inflamación 
mecánica de la sinovial. La movilidad entra puds en un círculo vicioso 
Que destruye la articulación y al  fín afecta a la mecánica total del 
movimiento humano2. 
En los pacientes hemofíIicos que sufren artropatía, la 
atrofia muscular está casi siempre presente en los músculos vecinos a la 
articuiacidn afectada. El mecanismo por el que ocurre esto parece ser 
reflelo: el dolor es despertado por la artlculacidn inflamada. provocando 
una inhjbición postsináptiea de las motoneuronas, con la 
correspondiente ausencia de actividad de las fibras musculares 
(psincipaimente las de tipo 113. La ausencia crónica de la actividad 
muscular conducirá a la atrofia rnus~ular'~~. 
Las anomallas EMG no sugieren la presencia de miopatía 
primarta, sino atrofia e inhibición refleja de las fibras tipo ti, similar a la 
que ocurre en la atrofia por desuso. Esta hipótesis encuentra apoyo en 
las rmrenclas biDliográflcas de Yiallazgos EMG similares en pacientes con 
ieslsnes ligamentocas y en relación a estudios experimenta~es'~. 
6. Factores anatdmicos 
Desde que UON BEYfR introdujo el concepto de cadenas 
Cinetlcas, el cual manifiesta que los músculos agonistas v antagonistas 
de todas las secciones de la extremidad aparecen en una acción comiin, 
el comportamiento integral de las extremidades ha sfdo mejor 
entendido'". 
La contractura nemofnica Que suele verse en forma de 
equinismo del tobifro o de fimo del codo y rodilla, se ve Seguida de 
IafltUd de los ligamentos laterales. En los niños, el desarrollo de tales 
deformidades está soportado por las reacciones de placas de 
crecimiento, así como por hemorragias ocas~onales en las mismas que 
dan lugar a ímuulsoc de crecimiento asimétricasi6'. 
Fué senalado pw primera vez por FICK'~ v confirmado 
después por HOFMANN y COIS? a nivel de la rodilla, que la relación entre 
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la fuerza del vasto interno y el recto anterior es de 5 a 1. ~ s t o  significa 
que el recto anterior tiene que traccionar 5 veces más fuerte, con el fín 
de compensar la pérdida de acción del vasto interno. El recto anterior 
no PUede alcanzar ta fuem necesaria durante largo tiempo, por lo que 
prevalecerá el ton0 Rexor, con el acortamiento de los músculos y partes 
dorsales de fa crípsula, aunque la causa de las contracturas articulares 
pueda ser tambWn la fibrosis subsiguiente a un hematoma 
intramuscufar. 
~e ias Investigaciones acumuladas en la literatura, puede 
conc~uim. segun R&IER'*~, que ias causas principales responsables del 
desarrollo de alteraciones estructurales en el sistema 
músculoesclueltrtico son: 
1. Reacciones dwenerativasv fíbróticac de la sinovial y del cartílago 
a causa del incremento de la presidn intraartícular, de la 
malnutrlclón y de la inmoviiización prolongada. 
2. Reacciones aiufmicas Y enzimáticas, que parecen esenciales para 
el automantenimiento y autoprogresión de la sinovitic crdnica. 
3. Factores funcionales y mecánicos. en especial el deseauilibrio de 
crecimiento de las acciones musculares, contracturas articulares, 
que son las que probablemente provocan la recurrencia de los 
derm7S sanguineos. 
4. EI principal hecho de fondo es el trastorno de la coagulación 
canguinea, Uebido a fa Wta de Wlll o FIX del plasma. 
Por otra Darte, HOFFMAN". entiende ta patogenia de la 
alteracidn ole la estructura ósea en la tlemofilla de la siguiente manera: 
- rodo paciente Joven ciiagnostícado ue nemofiiia severa, debe 
esperar estar afectado en mayor o menor grado en un promedio 
de cuatro artlculaclones (rodillas, tobillos y codos 
pilncipalmente), antes de que sean adultos, si no se da 
tratamiento preventivo. 
~ á s  del 90% de los insultos hemorrAgicos ocurren en el sistema 
mdsculoesquel~tico; y cerca del 80% son intraarticulares. 
- 
~a frecuencia de hemom~las intrarticu~arec. asícomo la duracidn 
de la sinovltls pocthemorfágica, son 10s parámetros más 
importanteS para producir el daño articular. 
11.3.2.2. BLOQUEO ROTULIANO 
La rodilla es la articulación más frecuentemente afectada 
en la hemofilia, especialmente el compartimento patelo-Femoral. ~e 692 
ingresos por nemartrosis aguda en el Nuffield Ortflopaedic Center entre 
1966 y 1974, 302 afectaban a la rodilla'". Las anomalras radiológicas 
fueron: Wecflamlento del espacio articular. perdida de la congruencia 
entre las superficies articulares y sobre todo el bloqueo del polo inferior 
da la rótula rlocKed patella"). 
L -  gravedad de 13s manifestaciones hemorrágicas estuvo 
relacionada con ei nivel de factor \nll:C en sangre: 
> 5% - S  hemorragias despues de operaciones o heridas. 
15% -> hemorragias espontáneas ocasionales. 
< 1% -3 hemofilia severa, con la consiguiente amopatía crónica. 
Las principales complicaciones resultantes del daño 
causado por las hemorragias repetidas en la articulación de la rodilla 
fueron fa deformidad fija en fiexión y la subluxación posterolateral de 
la tibia sobre el fémur. con incremento del dolor, restricción del 
movimiento O incapacidad. Aunque la formación de osteofitos es un 
acompaflante inevitable del proceso degenerativo, provoca una mayor 
posibilidad de formación de cuernos libres sintomáticos v otros 
problemas mecánicos, 
En un estudio realízado por ACKROYD en 1976'", se 
describieron dos casos en tos que la rodilla con una flexidn limitada 
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t90°>, sufrió un traumatismo en flexión, con el resultado de incrustación 
del polo superior de la rótuta en los cóndiios femorales. 
A pesar de loc cambios óseos en la rodilfa con artropatía 
hernofflica nrregularldades de superficie de ambos cóndilos y de la 
rdtula; ensanchamiento del espacio intercondfleo), los prolílemas 
mecánicos son extremadamente raros. Sin embargo, esta lesion causa 
una seria rnorlítlidad dado el daRo previo de la articulación Y 
generalmente cuesta mucho lograr la recuperacibn, e incluso puede 
quedar una perdlda mayor de flexión de la rodilla. 
El  término pseudotumor hemofflico o hematoma 
subperióstico hemofnico, se usa para describir un quiste progresivo que 
distiende los músculos afectados. producido por las hemorragias 
progresivas y acornpallado por evidentes cambios radiológicos del 
hueso afectado. 
Debe hacerse una clara distinción entre los Quistes 
hemofflicos confinados al músculo y con pequeno o nulo efecto sobre 
el hueso, y aquellos que afectan a los músculos y son notables por los 
cambios beos asociados. La radiología muestra áreas entremezcladas de 
destrucción &ea y de nueva formación de hueso. ~sto,  junto con el 
abultamiento de los tejidos blandos, Que puede ser marcado, puede 
hacer 4ue el cuadro Mínico sea difícilmente dístínguible. 
De los casos de pseudotumor tlemofilico publicados en la 
literatura, el 2rea de presentacibn más frecuente ES el muslo, seguido 
Dor el abdomen y la pelvisia. Est;án pues, aparentemente relacionados 
con los potentes grupos musculares del psoas illaco. cuáuriceps, tríceps 
surai y glúteo mayw. Todos estos músculos tienen profusas conexiones 
entre las abras musculares y el PeriMo, pero no en gran extensión con 
el propio hueso 1C=3,T87 
Durante ei crecimiento, el panostio puede ser fáclimente 
despegado de fa corticai subyacente, especialmente en la superficie 
anterior de1 fleon, fémur y tibia. Además, estas zonas esMn supeditadas 
a los efectos de la gravedad en la posicidn erecta, lo cual puede 
provocar Remorraaia de los vasos daiiados. 
Hay tres tipos principales de quistes nemofíticos aue 
afectan a los múscul0s, los cuales Pueden ser definidos en relacidn a su 
origen y curso subsfguiente: 
1. ouiste simple, e% cual ocurre dentro de la envoltura de la fascia 
del músculo, estando delimitado por las uniones tendinosas. 
Puede permanecer confinado o deslizarse entre músculo y fascía 
nacia puntos internos o a tKiVéS de la piel. No hay cambios 
radiol6~icos. 
2. Quistes aue se desarroilan en músculos con una ancha unión 
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fibrosa al  periostio y que pueden levantar una fina capa de 
cortical al interferir el aporte de sangre al periostio. 
3. Pceudotumor que comienza como una hemorragia subperióstica 
con despegamiento del Deriodio de fa corteza haSta Que esto se 
limita por la aponeurosís o uniones tendinosas, y que entonces 
pueden levantar o destruir los músculos. 
El riesgo de la aspíracibn, biopsia o evacuacidn de los 
hematomas encapsulados ha sido descrito en la literatura. El trazado de 
la aguja o los defectos del quiste Rbroso pueden tardar en curar. El 
quiste no puede formar un adecuado tejido de granulacidn para 
colapsarse permanentemente Y curar'? No obstante, realizadas bajo 
control de TAC, con aguja fina y groteccidn sustitutiva pueden ser de 
gran ayuda dlasnbstica. 
Es posible manejar los quistes simples o hematomas 
subperiostiales precoces con un tratamiento conservador a base de 
Wilkc e inmovilizacidn. Cuando los cambios son avanzados con 
abombarnfento del periostio, afectación del hueso y una historia de 
clara progresión, el único modo de curación cierta es un tratamiento 
radical con enucleación o en casos extremos amputación sele~tiva'~. 
11.3.2.4. MlOPATlA HEMOFILICA 
Frecuentemente se observa una afectacidn difusa del 
aparato muscular en los pacientes hemofílicos. Esta viene dada por la 
condicion de "desuso-, aunque no siempre tal justificación es suficiente 
Por si  misma para explicar la afectación muscular. Así PIETROGRANDE y 
cols.lm entfenden que tal afectación es una suma de características de 
la enfermedad hemofílica: 
l .  La hipertrma muscular esta generalizada a toda la musculatura y no 
s61o a una parte, pues una condici6n de la artropatía es la limitacidn del 
movimiento. 
2. Es Independiente de la graveda0 del compromiso osteoarticular. 
3. Es en cierto modo, proporcional a la gravedad del efecto de la 
coagufacidn, 
4. La dificulWd del tratamiento en una lesión muscular. 
Histológicamente, en el múscuto del paciente nemofÍlico, 
existe una eskructsiración difusa de las miofibrillas, consistente en una 
alteracidn de la homogeneidad de la estructura del sarcoplasma; tal 
alteracidn no esta presente en todas las fibrillas, con lo que estas 
alteraciones coexisten con fibrillas cte aspecto normal. El  núcleo de las 
fibrlllas lesionadas no muestra alteraciones. 
Eiectromiogt%ficamente, se oaserva una dlsminucidn del 
potencial de accion v una dificultad del trazado electromiográfico en 
forma de fntemrencias, pero no se llega a encontrar trazado 
netamente patolbgica, con alteracion del potencial de accidn, o con la 
presencia de potenciales patoldgicos. 
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La observación de estas características en un amplio 
número de pacientes riemofílicoc por parte de PIETROGPANDE"~ y su 
grupo les permite señalar algunas consideraciones: 
- La existencia de mlofibriilas alteradas alternando con otras normales. 
- La pérdida de la morfolwía normal del sarcoplasma se acompaña de 
una p6rdida de la actividad contr3ctí1, que no estando generalizada a 
todas las flbrocéluias musculares, no ocasionan una perdida de la 
funcldn muscular; tan 5610 un impedimento de esta por la reducción de 
ia unidad funcional. 
- Tal alteracicín, y la primitiva de alguna fibra muscular, así como la 
sustitución por kj tdo conectlvo, faVorece el aumento de las condiciones 
patoldClicas, como la de ia isquemia de VOLKMAN. 
- Igualmente no se evidencia una hipertrofia conectiva perimuscular. 
cosa imputable a una menor eficiencia muscular, por una incapacidad 
de la míofibrilla para efectuar la contracción. 
Las nipdtesis podríanser numerosas; la más simple referida 
al particular carácter de la enfermedad hemofílica podría ser debida a 
microhemorragías sucesivas en el tiempo; esto provocaría la 
degeneración de aleun sarcbmero, sin embargo. no se ha encontrado 
justíficación tlistológica. 
Otra hipbtesis Podrla ser la interferencia, en el complejo 
biomecanismo de la acttvidad muscular, de la carencia del factor 
especffico NIII/FD(. Finalmente, la hipótesis a nuestro parecer más 
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probable, es la de que en un tefído muy caplarizado como el muscular, 
la presencia de peaueRas hemorragias pueda determinar una lesión de 
cierta importancia, aue afectaría a la red capilar en su totalídad, 
disminuyendo Y OblítW~ndO el lecho capilar, lo que ocasionaría 
finalmente una degeneración de las miofibriiias de éi dependientes.   sí 
se producirla una df?geneFaCidfi Y posterior transfurmaci6n fiDrosa del 
vlentre muscular en el que se ha formado un hematoma como 
consecuencia del trastorno hemorráQCco subyacente. 
EI tratamiento de la miopatía hemafílica consiste en una 
oportuna kinesiterapia con objeto de estimular una hipertrofia 
compensadora Por Darte de la miofibrilla sana. 
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11.4. FRACTURAS 
11.4.1. FRECUENCIA 
Existecontrovercia con respecto a este tema. Para algunos 
autores las fracturas en la población hemoffllca son infrecuentes 5bP.171- 
'", debido a que el hemofflico, conocedor de la gravedad de su 
enfermedad, lleva generalmente un tipo de vida de relativa tranquilidad 
evltando todo aquella actividad de la vida de relación, Que comporte 
riesgo o peligro para su integridad física. 
A esta idea se oponen ABREU y COI S.'^^^^ , que consideran 
que la frecuencia de las fracturas es mayor entre los hemoffiicos que en 
el resto de la población, como consecuencia de fa pérdida de 
movimientos causada por las artropatías hemofíflcas que exponen a los 
huesos, a fuerzas de torsibn y fiexión; a la pobre función muscular; a la 
osteoporosis existente en los hemofílicos; al mavor número de 
traumatismos sufridos por hemofílicos debido a la libertad conferida 
por el tratamiento preventivo, Y la mayor exposición a deportes y otras 
actividades de la Vida diaria (accidentes de tráfico. laborales, ... 1. 
Las fracturas püeden ser el resultado de un traumatismo, 
a veces pequeño, debido a las razones expuestas, O patológicas, 
principalmente en casos de pseudotumores riemoflcos del f6muri". 
Por regla general, la lesldn esriuelética Puede verificarsee 
a contlnuaclón de un traumatismo grave de naturaleza espontánea o 
laboral, aunque la fractura en el paciente hemofílico, es la consecuencia 
alrecta de un traumatismo de modesta entidadg. 
se pueden dístinguir tres grupos de fracturas en los 
pacientes nemofilicoss: 
4. Aquellas que son resuftado y consecuencia de un traumatismo 
grave. 
2. Aqueiias que resultan de un traumatismo de entidad difícilmente 
valorable, en cuyo caso, la riemofiila asume el significado del 
factor PredisDonente, en cuanto que por la artropatía se 
favorece Por un lado a¡ fenómeno de la osteoporosis, v por otro, 
la posibilidad de una más fácil tendencia a la fragilidad ósea. 
3. 
 quet ti as que se DrQdUCen en zonas es~ueléticas con profundas 
alteraciones estructurales de ta trama ósea, tales como. 
nemorragia subperióstica o intraósea (pseudotumor riemofÍlico) 
o con grave osteoporosis en donde la acción traumátlca es tan 
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leve que puede m a r  incluso inadvertida Dafa el propio paciente. 
Teniendo en Cuenta la aceptación por parte de algunos 
autores, de que la fractura en e3 paciente hernofílico puede ser la 
consecuencia de traumatícmos poco  importante^^^^^"^"^ s incluso 
lnadvertidos la Iocalizacidn de éstas, es habitualmente a nivel de la 
metaflsls de los huecos largos, en la proximidad de la articulacidn con 
artropatfa, con d&iclt de la función articular, nipotrofia muscular y 
172.178 osteoporosis 
Estos  dos hechos, limWci6n articular y osteoporosis, 
condicloflan una mala respuesta a ¡as solicitudes en rotacibn, 
especialmente en la rodilla, la Cual al  no poder absorber toda la fuerza, 
la trasmite a la regidn supracondaea del fémur dando como resultado 
una fractura espiroidea, que al fracturarse en fa región central y a 
consecuencia del alto grado de osteoporosis se convierte en conminuta. 
En la  revislbn bibliográfica de las principales series 
munbiales, aparece la fractura de fgmur como la más frecuente, nasta 
ra.trr ef exúemo de reoresentar el 50% de todas las estadísticas . 
Concluvendo, el hecho de que en los pacientes hem~fílíctlc 
las fracturas se localicen habittralmente a nivel de la metafisis de los 
huesos largos, en la profimidad de la articulacidn con artropatía, con 
déficit de la funci6n articular, nipotrofia muscular, osteoporosis, ... lleva 
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a autores C U ~ O  AHLBERC v NILLSON'""' VABREU 118,770 , a considerar estas 
l€siOn€S como fracturas patológicas. TRUETA'~ considera las fracturas 
del DemofíIiMt como patoldgicas a partir del hecho de que la alteración 
de fa estructura &ea en el sentido de la osteopaiosis puede favorecer 
la aparición de fracturas. 
Por el contrario 60~1'. despues de realizar un estudio 
anal(tico en pacjentes hemofílícos fracturados, referido a los 
antecedentes del momento traurnático, conciuve que sólo puede 
hablarse de fractura patológica en casos concretos. Estos serían, las 
fractum que se producen en zonas eCqueléticas con profundas 
alteraciones estructurales de la estructura ósea, tales como hemorragia 
subperidstica o intrabsea (pseudotumor fiemofílico) o con grave 
osteoporosis, en donde la acci6n traumática es tan leve que Duede 
pasar incluso desapercibida para el propio paciente. 
Para la mayoría de los autores la sintornatología cffnlca de 
los pacientes hemoffiicos afectos de fractura ósea es del todo 
superponlble con la Que se encuentra en cualquier otro paciente que 
sufre un traumatismo con alteración de la continuidad de la trama ósea; 
aunaue en los primeros la importancia del hematoma instaurado v su 
volumen esta estrictamente ligado a !a gravedad de la enfermedad 
SP.170 fiernoflca y a la entidad del traumatismo . 
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11.4.5. TRATAMIENTO 
11.4.5.1. CONCEPTO 
EI aspecto fundamental que debe considerarse en el 
manejo de las lesiones &seas de los pacientes hemofílicos, viene 
representado por la fiweSldad de instaurar inmediatamente un 
tratamiento nematoldglco y ortopédico de manera coordinada. 
El objetivo inmediato, debe ser, conseguir una buena 
nemostacta para favorecer la formación del coágulo en el foco de 
fractura. El coágulu constitme er elemento esencial para la formacibn 
del calio &eo, impidiendo al mismo tiempo el posterior aumento def 
hematoma, que podria ser la causa de graves complicaciones como la 
necrosis del teJido blando con exposición del foco de fractura y su 
fistulízacidn, formacibn del PseudOtUmOr hemoffiico. retardo de la 
consolidacibn o pseudoartrosis, 
El control de la hemorragia es generalmente suceptible a 
la administración precoz Y a dosis adecuada del factor carente, de tal 
modo que se obtenga una taca de actividad Dlasmática mínima en torno 
al 3040%. manteniéndolo al menos 3 4  días después de la reducción de 
la fractura, asociando la administración de ácido E-amino caproico o 
dosis equivalentes de ácido tranexámico (AWICHA, a dosis de 0,s ulkg de 
oeso) durante al menos 30 dlas después de la reducción de la fractura6. 
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La administración de fármacos de acción antifibrinolítica 
es de gran imlJortancia, según la experiencia de 3 0 ~ 1  v cols.', por 
cuanto 
- Se Favorece, en un primer momento, el mantenimiento del coagulo. 
- Se limita la accidn fibrinolitica sostenida en el hemoFÍiico por las 
elevadas concentraciones de activador del glasminbgeno v la mayor 
liberación de enzimas proteotiticas, que Podrían limitar, retardar o 
Incluso anular el proceso de consolidación. 
-Se eCtlrnuta la acción del plasma y hernoderivados. 
- 5e reduce fa posiblliclad de que el paciente hemofilico cree factores 
Inmunológicos inhrbiaores de los factores Vlll y IX; eventualidad que 
aunque siempre puede aparecer, no parece claro como se puede 
prevenir. 
Reiteramos, por fin, la necesidad de administrar 
concentrados de hematíes, en los casos que sea necesario normalizar 
hemoglobina v hematocrito, en particular en aguellas fracturas con un 
hematoma que provoque una anemización del traumatñado. Obtenida 
la hernostasia, debernos establecer las indicaciones ortopédicas de las 
Fracturas, que en ninoún caso difieren de los principios generales clue 
regulan el tratamiento de las lesiones traurni%ticas del esque~eto'~~. 
La reducción de ¡a fractura puede obtenerse: 
- de manera incruenta, mediante maniobras externas o mediante 
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tracción transesquelétjca de algún miembro y, 
- de manera quirúrafca, con reducción de fragmentos Y osteosíntesis. 
En todos los casos se ha de buscar el mejor resultado 
funcional Oosible para cada tipo de fractura, teniendo en cuenta que 
una buena reducción motfolóaica de la fractura es fundamental para 
conseguir un buen resultado funcional; Y que si  esto no se Puede 
obtener de manera incruenta, sería necesario un tratamiento cruento 
con reduccián Y osteosíntesls mediante placas, tornillos o davos 
Immdulares,  segun las caracterlsticas de cada fractura. 
El tratamiento correcto, tanto hematológico como 
ottopgdíco, permite una rápida consolidación, aunque el callo óseo, en 
particular el perióstícd, no es excesivamente abundante. 
La formación be callo perióstico y su d i s ~ b u c i Ó n " * ~ ~ ~ ~ ' ~ ,  
esta en relación con el tipo de fractura, Con el desplazamiento de los 
fragmentas, con la entidad de! cizafrarnlento peñóstico, con el volumen 
del coríigulo, y por supuesto con la calidad de la reducción de la fractura. 
BONI Y COIS? encontraron una escasa formación de callo 
perióstico en fracturas tratadas precozmente, suficientemente 
reducidas, mientras que por el contrario, hallaron abundante formación 
de callo peri6stico en fracturas reducidas con una cierta aproximación. 
Por lo tanto, en 105 pacientes hemofílicos, a la hora de 
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valorar la consolidación de una fractura, es tan importante el juicio 
cifnlco como el aspecto radioldgico. La buena alineación de los 
fragmentos. aún cuando exísta una separación evidente entre los 
mlsrnos, permite obtener una buena consotidación. 
un aspecto interesante de las fracturas de los pacientes 
hemoffil~oS es la renovacidn ectructural, con una buena remodelación 
li'411.115 del segmento esquel6Gco . 
Otro aspecto peculiar del proceso de consoiidacldn se 
encuentra en ia importancia del tratamiento rehabilitador en la 
evolución de la fracturaM. 
11.4.52. PRINClPlOS GENERALES 
En ei tratamiento de las fracturas en tos pacientes 
hernoffticos deben distinguirse tres fases: 
l. Normalizacidn del proceso de coagulaci6n, debiéndose obtener 
rápidamente el coagulo del hematoma. v favorecer el inicio del 
proceso de reparación de la fractura. 
2. Continuar con el tratamiento hemostático, asociando fármaco5 
de accidn antifibrínolitlca, y si es necesario, concentrado de 
hematies en los días siguientes a la reducción de la fractura, en 
relacián con la gravedad de la enfermedad hmofílica y de la 
entidad anatomogatológica de la fractura producida. 
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3. Proceder mediante métodos incruentos o cruentos, al 
tratamiento de la fractura. reduciéndola y aproximando los 
extremos dseos para conseguir una buena estabilidad. 
11.4.5.3. TRATAMIENTO MEDIE0 
11.4.5.3.1. Tratamiento sustitutivo 
El control be la hemorragia a partir de la obtención de una 
hemostasia adecuada, e el primer objetivo del tratarnlento medico. 
como ya se ha comentado en apartados anteriores, la 
nemoctasla se logra actualmente por la sustitución del factor deficitarío, 
usando concentrados del factor obtenidos a partir de plasma fresco 
congelado. Antes de su utilinaciSn, una adecuada terapia de sustitución 
suponía una sobrecarga circulatoria, y los procedimientos quirúrgicos 
eran imgoslbtes. 
La dosis que se necesita para sustituir el déficit del factor 
Ce calcula en base al peso del paciente y al volumen plasmático. Por 
definición, una unidad intmacianal de nnit o Flx es la cantidad de 
actividad que se encuentra en 1 ml. de plasma fresco. Para simplificar 
10s cáicuios, se asume que hay un equilibrio entre ta sangre circulante y 
el fluido Wtraceiular y que una unidad de factor por Kg de peso, elevará 
el nivel en plasma del factor en un 2% en el caso del Fvlll y en 1% en el 
del FIX; y esta diferencia se debe a la gran cantidad de FIX que pasa al 
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espacio extravascular. 
La dosis de mantenimiento se calculará según el nivel en 
plasma del Wlll Que se desea, la gravedad del episodio hemorragico, el 
tiempo quese necesita el tratamiento de sustitución, y la vida media del 
factor transfundfdo que se calcula con una transfusibn de prueba en ia 
que se hacen determlnacione seriadas del nivel de FVII~ Para establecer 
como dlsrnlnuyen después de su administracíbn. En un paciente que no 
E& sangnindo, la vida media bioldgica del FVlli es de 6 a 12 horas, 
mientras aue la del FIX ec de 8 a 18 noras. sin embargo, las dosis de FV~II 
pueden ser ocasionalmente r-epetidas Cada 8 horas Y las del FIX cada I 2 
horas para mantener los niveles piasmáticos deseados, aunque 
generalmente el ritmo aue se mantiene es cada 12 horas en e! primer 
caso, v cada 24 horas en el segundo. 
ABILGAARD~ establecib que para el control de las 
hemorragias postfra&ura, niveles del 40-50% logran la hemostasia y 
proporcionan una protección durante 20 horas. Esta terapia puede 
repettne a las 24-48 horas si  la hemorragia no esta controlada. Sin 
emoaroo. una sola dos& combinada con la inmovi.lización y la falta de 
carga, puede ser suffciente para aliviar el dolor y restaurar la movilidad, 
considerándose adecuados niveles entre el 30 v el 40%. 
Básicamente, es necesario mantener una cobertura 
transfwlonal de factor antihemofíllco Para mantener el nivel de factor 
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Vllt o IX en 3040% durante 4-5 días y una correcta y total inmovilizacidn 
de la fractura, v hasta 2 ó 3 semanas en fracturas abiertas v graves o 
aquellas en que sea imperativo un tratamiento quirúrgico. EI 
tratamiento debe continuase el tiempo necesario para estabilizar la 
fractura; esto a su vez depende de la eficacia del tratamiento local', asi 
como de que la hemorragia postfractura sea considerada leve, 
moderada o severa' 
11.4.5.3.2. Tratamiento anaigt.sjco 
Los analg&icoc han constituido una parte importante en 
el tratamiento de los hernofRicos. Una de las dificultades es la tolerancia 
a los mismos y a que riay que evitar aquellas que pr0dUCen diatesis 
hemodgicas secundarias. 
Las analgésiCOS deben además ser et complemento a otros 
medidas antlálgicas, tales como las férulas de inmovilización Y los 
punciones evacuadoras del hematoma. 
LOS anaigésicos aue pueden ser utilizados en los 
&mofTlícos son: - Paracetamol (Acetaminofen): es un derivado de la 
fenacetina que parece no tener el efecto nefrotóxico del producto 
originaria. Noüene efwtoafguno sobre las paredes intestinales ni sobre 
la coagulacibn y esel analgésico preferido para pacientes con trastornos 
hemorrágicoc. 
- EIehldrocodeína: es mis potente que el anterior v es un buen 
analgésico tras una tiemartrosis aguda o una intensa hemorragia 
muscular. No afecta a ¡a coagulaciÚn, ni causa estreñimjento como la 
codefna. 
- Pentazocina: es menos susceptibie de causar dependencia que las 
medicaciones derivadas de la morfina. Es muV eficaz en pacientes con 
dolor cr6nic0 Y hemorraaia aguda. 
- Morfina y derivados: son analgécicos muv Dotentes, Y deben usarse con 
cfiscrecl6n, y que pueden causar adicción. Tienen Como efecto 
secundarlo el deprimir la respiracibn. Se incluyen en este gruyio: 
petidlna, meperidlna, cfextromoramida, dipipanona, levarfano y 
metabona. 
otros analgésicos como el ácido mefanámico v el acetil 
salicfilco o derivados, nunca deben ser utilizados, pues causan 
hemorragias digestivase. 
En la unidad donde se ha realizado este estudio, se 
recomíenda la siguiente pauta analgésica: 
- Dolor de mediana intensidad: Acetaminofen o Propoxifeno 
- Dolor de gran intensidad: Codeína o Pentazocina 
- Dolor muy interno: Meperidina 
- Efecto analgésico I antiinflamatorio: Azopropanona 
11.4.5.3.3. Tratamiento anitinflamatorio 
Los antifnllarnatorios, productos de uso común en las 
enfermedaaes reumáticas, tares como fenilbutazona, indometacina y 
oxiferiibutasona, causan a menudo irritación de las paredes intestinales 
y tlemorragias. 
La prednisona y prednisolona son hormonas esteroideas 
que a veces son Citiles para disminuir la inflamación de las articulaciones 
despues de una hemormgla, dlsrnlnuyendo la frecuencia Y duración del 
dolor. 
Debido a poclbles efectos secundarios, deben utilizarse 
con estrícto control, aunque en la práctica raramente se utl~lzan'~. 
Aunque algunos aUMreS señalan aue las drogas 
antiiflflamatorías Uenen un efecto adVeE0 Sobre la agregación 
Dlaauetaria y por tanto contraindican su uso en los trastornos de la 
coagulac16nM, otros han utilizado indometacina sin efectos colateralesm. 
11.4.5.3.4. Puncíón evacuadora 
Teniendo en cuenta uue la presencia de sangre en un foco 
de fractura es dañlna, parece 164ico extraerla. En las hemorragias 
pequefias, la sangre es rápidamente absorbida, pero en las mas severas 
llevan varias semanas de tíempo hasta su completa reabsorción. 
Por ello, la aspiracibn puede minimizar el daño articular y 
acortar el periodo de incapacidad5'. 
La decisión de aspirar o no, degencie de varíos factores, 
tales como el tarnafio, el tiempo traflscurrido desde el inicio del 
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sangrado v la adecuada respuesta al tratamiento sustitutivo5'. En 
cualquier caco, la tumefaccidn debe ser sustancial y con la piel a tensión. 
Los avances en el tratamiento sustitutivo con los 
concentrados del plasma o preparados liofilizados en el paciente 
hemofílico, han mOdIfiCad0 favorablemente el pronóstico vital de esta 
enfermedad. dando lugar a una transformación de enfermedad 
hematoldgka en enfermedad ortopédi~a~~''~. 
El tratamiento ortopédico de las fracturas en los pacientes 
Ilsmofili~B, consiguiendo una adecuada terapia sustitutiva, es similar al  
de los pacientes no hemofflicos y no es necesario modificar las tecnicas 
q~irúrgicas~"'. 
El tratamiento ortopedico estará encaminado a realizar 
una completa inmovlisacíón del segmento fracturado, inicialmente con 
una férula bien moldeada Y acolchada, permitiendo una contención 
segura y sin riesgos de compresión6. 
 ras la inmoviilzación del miembro afecto con una férula, 
y pasados entre cuatro y siete días, con objeto de que se produzca una 
dismlnucibn del estado inflamatorio del mismo, se puede llevar a cabo 
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una inmovitización con un yeso completo. circular, como en los 
pacientes no hemofíricm. No obstante, deben ser rigurosamente 
Observados para evitar las complicaciones derivadas de la compresión 
de la Inmovillzaclón. aue puede Hegar a exigir tratamiento quirúrgico 
urgente para aliviar la tm iSn  sobre vasos sanguineos y nervios. 
Durante la fase aguda del cuadro, debe tratarse aparte de 
las medidas ortopédicas conservadoras como inmoviiización, 
comprmtón loal, hielo, aspiración (cuando este indicada), con cobertura 
del factor carente, mantenlenao niveles sanguíneos entre el 70 v 100%. 
evltando que ia actividad del factor se encuentre por debajo del 30%'". 
Cuando se procede a la manipulación de la inmovilización 
del miembro fracturado, con objeto de cambio o retirada definitiva de 
vendae, debe tomarse la precaucibn de aumentar entre un 10 y un 15% 
los niveies de factor carente, al objeto de evitar nuevos episodios de 
sangrado. 
En los casos en los que no es posible llevar a cabo un 
tratamiento or to~ldico conservador, o cuando este fracasa, esta 
indicado el tratamiento ortopédico auirúrgico que debe regirse por dos 
principios fundamentales W,i78,18¶. 
1. Estar encaminado a prevenir deformidades y restaurar la función del 
miembro afecto. 
2. Control o disminución de la hemorragia producida a nivel local. 
Las técnicas quirúrgicas empleadas por los cirujanos 
ortopédicos, son similares a las utilizadas en el tratamiento de las 
fracturas en pacientes no nemofílicos, si bien, deben de observar 
algunas prernisas a tener en cuenta: 
- La posEiSn de las otras articulaciones de la misma extremidad 
afectada. 
- La Capacidad neuromuscular que controla el segmento óseo sobre el 
aue se va a interventr, para no sólo mantener la correccidn que se 
pretende lograr, sino tarnbien la posibilidad de corregir una pocibte 
deformidad residual preexistente. 
- Que a nivel de los tejidos blandos, se producen lesiones musculares Y 
nerviosas, Que de no ser bien tratadas pueden dar lugar a contracturas 
y deformidades. 
- Que a nívet articuiar, se producen fesiones que dan lugar a sinovitís 
crbnicas, atrofias, quistes subcondrales, que producen destrucción 
cartilaginw y alteraciones de la alineación. 
El uso de una terapia sustitutiva adecuada durante el 
procedimiento quirúwfco es fundamental para el éxito de la misma, y 
por elo es newarlo una titulacibn exacta de los niveles prequlrúrgicoc 
v durante todo el postoperatorío. asícorno la  investigación rutinaria de 
anticuerpos contra estos factores. 
Aunque actualmente es un criterio en revisidn, y tos 
nuevos tratamientos hematolbgicos permiten la consideración particular 
de cada caso, la presencia de anticuerpos (pacientes con inNbidores) es 
una contraindicación absoluta para cualquier tipo de intervención 
electivas4; esto es debido a que destruyen la actividad del factor 
administrado, lo que imposibilita la obtención de unos niveles de factor 
adecuados, lo que ha sido confirmado en toda la bibliografía mundial. 
111.17a como la base del éxito terapeútlco . 
Cuando sea necesario intervenir quirúrgicamente las 
fracturas de los pacientes hernofilicoc, usaremos los métodos y técnicas 
habituales en cirugía ortopédica, tratando de hacer la correccibn en un 
sdlo tiempo, v evitar, siempre que sea poslble las reintervenciones. Se 
considera imprescindible realizar una disetciirn cuidadosa de tejidos, 
usando un campo limpio de sangre con torniquete neumático y 
logrando una hemosmia correcta con ligaduras vasculares, procurando 
no dejar esrsacios muertoc. 
El uso o no de electrocoagulación durante la cirugía de 
estos pacientes, ha sido un tema debatido entre [os cirujanos que 
operan hemofflicos, por el peligro teórico de un nuevo sangrado 
alrededor de los 12 das, cuando cae la costra de la coagulacidn. Si bien 
esto es así, a los 12 díasel paciente atin está bajo cobertura transfusionai 
postopemtorio Y con niveles altos que evitarían un sangrado anormal; 
además, en el supuesto de que la costra caiga en ese tiempo, los focos 
vasculares ya estarán cerrados y cicatrizados, por lo que es raro que se 
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produzca un sangrada a este nivel. 
La piel debe ser suturada cuando sea pocible con sutura 
contínua que es miís hem0StátIa. Las heridas o lesiones de partes 
biandas, requieren un tratamiento quirúrgico similar al de un no 
hernoffiico en cuanto a t6cnica quirúrgica, pero la cobertura 
transfusional debe ser mantenida dade antes de proceder 
quirúrgicamente, hasta ocho o diez días, en que ocurre la cicatrización, 
a nivelec mayores del 30%, para ir disminuyendo prosresivamente en un 
plazo de dos a tres semanas. 
Deben evitarse los drenajes abiertos y las transfusiones 
inútiles. En grandes operaciones, muy sangrantes sólo debe utilizarse 
durante 24-08 horas drenajes de succión, tipo Redbn. 
La tracciSn esciuei6tIca puede ser realizada con Gxito, 
aunque debe ser evitada, principalmente por iac lesiones cutáneas, y 
exigirá un mayor periodo de administración del factor de coagulación 
carente7. 
La reducción quirúrgica de las fracturas, debe realizarse 
con fijacidn interna"", ya Que puede reducir ia posibilidad de retardo 
en la consolidacibn, y las malas alineaciones asociadas. Puede llevarse a 
cabo despub de una evaluación de niveles de los factores de 
coagulación Y su corrección, de modo que al iniciar la o~eracion, la 
actividad del factor carente se encuentre entre el 70 y el 100%'~. 
La osteosíntesis "adminimun", no se considera indicada en 
estos pacientes, puesto que el paciente no se beneficia de los riesgos 
que todo acto quiríirgico conlleva, al no reportar estabilidad suficiente 
Y requerir la colocación de un yeso7. 
Al terminar la intervencidn quirúrgica, se recomienda 
inmovilización con un grueso vendae compresivo que debe mantenerse 
por un periodo mayor al Que se requiere con igual técnica quirúrgica en 
un paciente  norma^. 
Resumiendo, se puede afirmar, tras una revisifin de la 
bibliografla mundial referida al tratamiento de fracturas en pacientes 
hemoffiicos, 4ue la buena situación hernatolbgica del pacíente 
hemoFnico que se puede conseguir en la actualidad, v con la finalidad 
de evitar el deterioro articular progresivo por una inmovilización 
prolongada. se recomienda en e1 paciente riemofílico adulto, al igual 
que ya señalara DUTHIE'? la osteosíntesis, ya sea mediante la osteotaxia 
si  exfsten complicaciones de las partes blandas, o mediante implantes 
sí las condiciones son favorables, reservando las inmovilizaciones con 
yeso para fracturas estables o que se presenten en pacientes jóvenes. 
Sin embargo, AHLBERG NILSCON lBD.iII1 están en desacuerdo con ésto, y 
son partidiarios de la realizacibn de tratamientos conservadores en 
todos los pacientes hemofflicos. 
En niños, tanto con o sin mínimo grado de artropatía. en 
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términos generales, se tiende a optar por métodos ortopédicos 
conservado re^^"^^. 
11.4.5.5. TRATAMIENTO REHABILITADOR 
Deben reatizarse ejercicios activos tan pronto como sean 
posibles, y $dio abandonarlos cuando la restltutio ad integrum sea un 
hecho, con el fin de frrevenir la atrofia muscuiar"L6r"~6~. 
Se deben evitar las Contracturas artículares, a veces 
mediante la a~oclacibn de férulas u ortesis8'. 
El a-at;am¡entO renabilitador se iieva a cabo mediante 
estadios consecutivos, pacando de uno a otro dependiendo de la 
existencia o no de mejoría- 
El estadio del movimiento. es iniciado con ejercicios 
isametrlcos, de forma que una vez que el tono muscular mejora y la 
fuerza Hega a grado 3 Iconú-a resistencia), la inmovifización puede ser 
retirada? 
Después se pasará a hldroterapia, para incrementar el 
grado de movilidad v mejorar la potencia muscular, de forma que 
siempre que la mejoría sea objetiva, evitará posteriores correcciones 
auirúrgicasm. 
Todo tipo de medidas fisioterapeúticas (técnicas de 
moviiimación manual, tales como tracciones, entrenamiento funcionai,..J 
v todos los típos de aplicaciones fisiotécnicas (bolsas de hielo, 
ultrasonidos, onda corta intermitente, ... 1 pueden ser usados , siempre 
bajo protección de la dosis adecuada de FVII o FIX~'"? 
En resumen, el tratamiento rehabiiitador debe ser 
considerado como uno de los pilares de tratamiento del paciente 
~- 
hernofilico encaminado a favorecer ~ O S  resultados ortop6dicos. 
incruentos o cruenm, mediante el mantenimiento de la función 
muscular, acortamiento de 105 periodos de inmovilización y el 
favorecimiento de los resultados quirúrgicosg. 
Se ha otiservado que a pesar de ser pacientes con 
tendencia al sangrado acentuado, la evolución de las fracturas suele ser 
semeiante a las de los sujetos no nemoffiicos, lográndose la 
consolidaciCIn en el tiempo previstosbs. 
Las fracturas en los pacientes hemof ílícos consolidan como 
las demás fracturas, aenfz-o de las  lazos normales v con una evolucidn 
7,8,*3s habitualmente sjn compticaciones . 
NO hay acuerdo entre los autores respecto al tipo de callo 
&seo que se forma; mientras que para ABREU es un callo óseo firme Que 
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permite Un tratamiento fisioterápico lo más precoz posible que evita el 
agravamiento de la rigidez articular, osteoporosh y atrófias musculares 
p~e%mtf?s en los hemofilicos e íncrementadas por la inrno~ilizacíón'~~, 
para TKUETA hay una acelemién de ra osteogensís en el hemofílico, 
debido a la comistencia gelatinosa Que adquiere el nematoma, lo que 
facilitarla la penetración de los vasos procedentes de los tejidos blandos 
Dara la formaei6n del callo'? 
Si bien las diferencias de las fracturas entre pacientes 
Iiemofíllcos y no hemoflicos, ~ueden venir condicionadas por la edad, 
grado de artropatía, estructura del aparato locomotor, etc. e incidir en 
ia anatomia ~atolbgica, flslopatologíaSormación del callo v tratamiento, 
se puede concluir que si !a fractura es correctamente tratada evoluciona 
sin lugar a Uudas a la consolidactbn. 
11.4.5.7. COMPUCACIONES 
Aunque puede haber diferencias con 105 no hemofílicos 
estas no Son significativas y son debidas a compresiones vasculo- 
nerviosas por la existencia de Rematomas importantes7. Esto obliga a 
mantener una mayor vigilancia v a adoptar medidas oportunas y 
enérgicas del tipo de apertura de yesos, líacciones, desDrídamlento 
aponeurótico en antebrazo y tibia etc. 
88sicamente. las complicaciones de las fracturas en los 
pacientes hernofílicos vienen dadas por el excesivo sangrado a nivel del 
foco de fractura, que puede dar fugar a6: 
- En tejidos blandos, músculos que si no son bien tratados darán lugar 
a contracturas y deformidades, o nervios, Que pueden producir 
contracturas al actuar sobre un grupo muscular. 
- En la articulación. dando lugar a sinovitic crónicas Y atrofias, quistes 
SUbCOnd~aif3 can destrucción del cartílago y alteraciones de 
aiineamlento. 
- En los huesos, dando lugar a quistes, osteoporosis y fracturas. 
- FotTtIandO pseudotumorec, sumamente graves y casi siempre de 
tratamiento auirúrgico. 
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OBJETIVOS 
se pretende completar un estudio de ias fracturas 
producidas en una pobfación de hemofílicos desde el punto de vista de 
su frecuencia, sus características, tratamiento v complicaciones, para 
estalíiecer la influencia real del trastorno coaoulativo Y sus irnplicaciones 
cirnicas en la producción de ias mismac. 
Se pretenden cubrir los siguientes objetivos específicos: 
1. DeSCrlbir la frecuencia de las fracturas en la poblacián de 
nemOFnrcos de la unidad de Hemofilia de la Paz de Madrid en 
cuanto asus caracterTsticas (etiología, mecanismo de producción, 
locallzacidn v clinlca, v las de¡ cuadro hematológico (tipo de 
hemofilia, severiclad de la misma, situación ínmunológica y 
musculoesquelética previas). 
2. Determinar la relación entre las características de la fractura, en 
funcibn de la severidad del cuadro hemorrásico y la afectación 
musculoesquelética previa. 
3. Descripción del tipo de tratamiento, sustitutivo y ortopédico, y 
su relación con la situación musculoesquelé~ca previa v la 
existencra o no de complicaciones. 
4. Determinar las complicaci~nes de las fracturas en relación con la 
severidad de la hemofilia, la situación muscutoesauelética previa 
y el tratamiento realízado. 
5. Analizar ros resultados del tratamiento integral (sustitutivo y 
ortopldlco) y sus posibles relaciones con la gravedad del cuadro, 
la afectación musculoesqueletica previa Y la etiología. 
IV 
MATERIAL Y METODO 
~racturas en Hemofilia 105 
1V.í. POBLACION EN ESTUDIO 
La población diana considerada para realizar este estudio 
ha sido la totalidad de pacientes censados en la Unidad de Coaguiopatías 
Congdnitas del Hmpitai "La Paz" de Madrid. La poblacidn accesible 
incluída en este m b a o  ha sido la totalidad de pacientes afectos de 
coagulopatias congénitas que han sido vistas en dicha Unidad. 
LOS criterios de inclusión de los pacientes en el protocolo 
de estudia fueron 10s srguientes: 
- Pacientes diagnorticadoc de Hemofilia A 6 E, mediante la clínica 
y las correspondientes pruebas de laboratorio (tiempo de 
nernorragia, recuento piaquetario, tiempo de protrombina, 
tiempo de tromboplastina parciai y tiempo de trombina). 
Presencia de Incongruencia dsea (fractura} diagnosticada cllnica 
y radiológicamente; y posibitidad de seguimiento de los 
resultados durante, al menos, dos anos. 
Acftenemos, que la totalidad de coaaulopatías congénitas 
censadas en la Unidad de Hemofilia de La Paz es de 4.497. de las cuales, 
895 son hemofilias. Se encontraron un total de 65 fracturas, de las que 
49 correspondían a pacientes con sangrado habitual, hemofíiicos; y el 
resto, 16 a pacientes Con nemorragias poco frecuentes: enfermedad de 
von WiIfebFand (13 casos), déficit de Fvll [2 casos), déficit de FXI (1 caso). 
m los 49 cacos Comespondientes a pacientes hemofílicos se rechazaron 
5, por no cumplir el críterío de seguímiento de al menos dos años en la 
unldad. 
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lV.2. FACTORES DE ESTUDIO 
Se han considerado las siguientes variables: 
1 1  Variables relativas a la situación hematológica e inmunoldgica de 
los Isacientec con objeto de valorar la posible [nf~uencia de estos 
en las fracturas. ~ s t a s  on: tipo de hemofilia, severidad de la 
misma y existencia de inhibidwes ojpecrficos. 
2 Variable relativa a la situacidn musculoesquel6tica previa de los 
pacientes por considerar que la afectacidn crdnica del aparato 
locomotor suPone un desequilibrio ~iomecánico aue puede 
faciiitar la aparicibn de fracturas. 
51 Variables relativas a las características de ia fractura. ~emos 
considerado los parámetros habítUzilmente descritos en los 
trabajos relativos a fracturas en la poblaci6n en general, esto es: 
etiología, mecanismo de producción, clínica y localización. 
41 Variables relacionadas con el tipo de tratamiento. Se nan tenido 
en cuenta, a partir de las premisas básicas encontradas en la 
literatura revisada: el tratamiento mtjdico ortopédico 
(conservador y quirúraicM v el tratamiento sustitutivo propio de 
esta patología, así como la precocidad de instauración y la 
duración de este úitimo, además de la existencia de 
complicaciones y el resultado final del tratamiento integral 
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iV.3. FUENTES DE INFORM AQON 
LOS datos relativos a aspectos patol6gicos se han extraído 
de las historias clínicas de ¡os pacientes; los referentes al censo, de la 
Asociacibn EspaRoía de Hemofilia, v cuando se ha considerado necesario, 
por entrevista gersonal. En todos los casos se pudo obtener la 
lnforrnacldn necesaria. 
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IV.4. DURAClON DEL ESTUDlO 
 as fechas de los primeros datos que se encontraron 
corresponden a las de la creacidn de la citada unidad, en enero de 4 975, 
aunque va era funcionante desde 1968. recogiéndose datos hasta 
di~lembrti de 1993. En todos los casos se wudo encontrar toda la 
Información necesaria. 
IV.5. ANAUStS DE LOS DATOS 
M5.1. PROCESAMIENTO DE LOS DATOS 
Una vez escogidas las variables se procediú a su estudio. 
Con el fin de homogeneizar los d a t a  Que aparecían en las historias se 
ajustaron tos mismos a diferentes baremo$ v clasificaciones 
recomendadas pam obtener #as categorías de cada varlabies; en el casa 
de las variables relativas a la fractura se utilizaron los mismos que para 
la poblacidn general. 
A continuacidn se detallan las variables en estudio y como 
se ha llevado a cabo la cateaorización de las mismas. 
lV,5.1.1. V W L E S  WFiRiDAS A LA SITUACIÓN HEMATOLÓGICA E 
INMUNOL~GICA 
A) Tipo de cuaqulopatía. 
Como ya se ha descrito en el apartado 11.1.7, las pruebas de 
IaboratorIo son de gran importancia para precisar el diagnóctiC0 de 
hemofifia, y establecer si se trata de una deficiencia d e  factor VItI o de 
factor ix. 
En la unidao de coagulopatías congénitas donde se ha 
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realizado el estudio se llevan a cabo pruebas de laboratorio selectivas 
para detectar la función plaquetaria y vascular (tiempo de hemorragia 
y recuento de piaquetasl y pruebas djagnósticas para detectar el estado 
de ia cmulacidn sangufnea (tiempo de protrombina, tiempo de 
tromboplastina parcial y tiempo de trombinal. El diagnostico definitivo 
se lleva a cabo mediante identificación y clasificación de la actividad 
coagulante del factor carente. 
Se considera Hemofilia A al déficit del N111 y Hemofilia B 
al déficit del FIX 
Bl Orado da severiidad de ta coii80watia. 
La hemofilia se presenta clínicamente con distinta 
Intensidad, en relacibn con el nivel de factor circulante, como ya se ha 
visto en el apartado 11.1.8. 
El método utilizado para determinar el grado de severidad 
es el Coagulativo en un tiempo, permitiendo segijn el grado de 
deficiencia, la  clasificación de la severidad. Así tenemos las siguientes 
categorras: 
- Hemofilia severa <I Uldl 
- Hemofilia Moderada 1-5 Uldl 
- Hemofilia Leve 25 Uldl 
C) mcluslbn de inhlbidorss. 
l a  presencia de anticuerDos coritra el factor deficiente €5 
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una grave complicación que como ya se ha tratado en el apartado 
11.2.4.1. obliga a un manejo terapeútico distinto del caso, oscureciendo 
su pronóstico. 
La exclusión de inhibidores se realiza en el momento del 
diagndstico, periódicamente, y especialmente antes de realizar 
prM)(;dJmlentos Invasivos. E! m6todo utilizado para su estudio es el 
desarrollado por KASPER'~, expresado en unidades Bethesda. 
D> Sltuacibn SawW~ca. 
En el apartado 11.2.4.2 se ha hecno mención del gran 
aumento de exposícíón a virus como una complicación de ia moderna 
terapia antlhernofflica a base de concentrados de factores coagulantes. 
!Se realizan las tecnicas de diagnbstico habituales, aue van 
desde rutinarias bioquímicas de ia funcidn hepática hasta la detección 
de marcadores de los diStintOs tipos de hepatitis mediante técnicas 
ínmunoenzimáticas EUW, de radioinmunoanáiisis 071~)  o de 
enzimoinmunoensayo IRIBA). 
Para la detecci6n precoz en plasma del virus de ia 
hepatitis C se utiliza la tgcníca de ia reaccidn de polimerasa en cadena . 
(Pcfa. 
otra de las complicaciones del tratamiento sustitutivo con 
concentrados de factores de la coagulación es la exposición al virus de 
la inmuflodefrciencia humana MWI al que ya se ha referido en el 
apartado li.2.4.2.2. La presencia de marcadores inmunoldgicos para el VIH 
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se determinan mediante técnicas de ELISA, confirmándose mediante la 
técnica de Western alot tos pacientes son estudiados das veces al año, 
o siempre que se considere necesario, para valorar posibles 
seroconversiones. 
N.5,1.2. Varlabls r83ativa a la sttuación 
muscuiowqueietica previa. 
Ce aJustaron los datos de las nistonas clinicas al baremo 
recomendado por e1 Comité de Ortopedas Expertos de la Federación 
Mundial de Hemofilia CüE-FMN), que incluye los siguientes parárnetros: 
- intensidad del doior, 
- hemartrosis, 
- clínica Y 
- radiología. 
A continuación se detalla la valolrtcíón que el Comité de 
ürt~pedas ~xpertos de la Federación Mundial de ~emofllia establece para . . 
cada uno de los citados ~arámetros, que nacen referencia a cada 
articulación individualizada de la anatomía. 
intensidad del dolor 
~ s t a  medición se llevo a cabo ajustando los datos de la 
hlstorka clinlca y de la exploración clínica al baremo recomendado por 
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dicho Comitg Que distingue 4 grados de O a tres puntos. Esto es : 
0; No dolor. No déficit funcional. No uso de analsésicos 
1: Dolor ligero. No ínterflere con la vida laboral ni con la actividades 
de la vida cotidiana (AVQ. 
2: Dolor t'nodetado. interferencia parciai u ocasional con el trabajo 
o con la AVC. Ncm?3dad de medicaciones no narcóticas. Puede 
requerir narcdticos ocasionalmente 
3:  olor severo : lntelvlere con la ocupación laboral Y con la5 AVC. 
Requiere frecuente uso de medicacíones narcóticas y 
narcoticas 
Hemartrosis 
Desde el comienzo del funcionamiento de la Unidad de 
Hemofilia se clasiffcaron las hemartrosis en leves, moderadas v severas, 
según los siguientes parámetrosr 
- teves: No afecbn apenas la funddn articular y ceden con una 
única inyección de concentrados. 
- Moderadas: Dicmjnuven ligeramente la movilidad articular y necesitan 
como mínimo dos inyecciones de concentrados. 
-severas: Anuran prácticamente la movilidad, necesitando de 
reposo por ei dolor ylo más de tres inyecciones de 
concentrados. 
Para adaptar los datos de las historias clínicas y 
exploraciones al baremo recomendado por el COE-FMH se Oizo la 
siguiente conversibn : 
Hermartxosis leves y moderadas = Menores 
Hemartrasis severas =  ayor res 
Asl tenemos: 
- Het'i~artro~I~ menor: dolor ligero, mínima inflamacidn, mínima 
resWcci6n de rnovimlenta. Se resuelve en 
24 horas con tratamiento. 
- Hernart~mis mayor: dolor, derrame, limitación de la movilidad. 
Fallo en responder a las 24 horas de iniciar 
el tratamiento. 
EI baremo fínal se obtiene según el número de 
hemartrosis menores y mayores en un año. 
O: Nrnsuna h=%naftrOSiS en un aAo. 
'S: NO mayores, 1-3 menores en un afio. 
2: 1-2 mayores 6 4-6 menores en un año. 
3: 3 6 más mayores yfó 7 d más menores en un año. 
Baremo clínico 
Se adaptaron todos los datos a la clasificación cllnica 
recomendada por el COE-FMH, que está basada en una puntuación 
aditiva de O a 12. siendo O una articulación normal y 12 una articulación 
muy afectada. Una "S" significa que además hay sinovitis crónica 
clínicamente diagnocticada. 
- Inflamaci6n: 0 6 2 + (S) 
- Atrofia muscular: 01 
- DeftIrmlda axial: 0-2 
- Crepitación al mover: 0.1 
- Grado de movilidad (CDM): G2 
- Contractura en flexión 6 extensidn: 0-2 
 as directrices para otorgar la puntuación más adecuada son las 
siguientes: 
Inflamación: 
a: NO 
2 Presente, (S); Añadida trás la puntuación si hay sinovitis 
crónica presente. 
Atrofia muscular: 
0: No O mínima i< I c m ~  
1: Presente 
Deformldad axial: 
O: NO 
1: De 20° a 30° valgo a Se varo 
21 Más de 30° valgo o más de So varo 
CreiJitación al mover: 
.- o: No 
1: Presente 
Grado de movilidad: 
0: P6rdida del 10% 
1 : Wrdlda del 10-3396 
2: Wrdlda de más 33% 
Contractura en flexidnlextensidn: 
O: Menor de 1 5 O  
2: mayor de I S
Inestabilidad: 
0: NO 
1: si. pero si fnterferir con AVC ni requerir ortesis 
2: Si. creando déficit v requiere ortesis 
Baremo radlotógico 
El Comité de Ortopedas Expertas de la Federación Mundial 
de Hemofilia tWFH) desde 1981, recomienda la clasificación radioiógica 
disenada por PETTERCON" v cals. en I 980, basada en una investigación 
retrospectiva en 54 Pacientes con hemofilias A v E, vistos en el Centro 
internacional de Entrenamiento y Tratamiento de Hemofilia en Malrno 
en Suecia. 
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La puntuación va Be O a 13 puntos, correspondiendo O 
puntos a una articulación sana y 13 puntos a una articulación 
máximamente afectada. 
Octeoporosis: 
0: ~usente 
1: presente 
f orfisis anrandadacr 
o: AUSente 
I: Presente 
superficie subcondral irregular: 
o: tusente 
1: parcialmente afectada 
2: ~otaimente afectada 
Estrecllamiento del espacio articular (EA): 
0: Ausente 
1 : EA > lmm 
2: EA < Trnm 
Formacidn de auistes subcondralesi 
0: Ausente 
1: < 1 quiste 
2: > I quiste 
Erosiones en 10s mámenes articulares: 
O: ~usente 
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1: presente 
incori4ruencias de la suaerfície artkular: 
0; ~ u s e n t e  
'1: Ligera 
2: Pronunciada 
üefomiidad articular (ansulacíón vlo desDlazamiento entre los extremos 
&os articulara 
0: ~ u s e n t e  
I : Ligera 
2: Pronunciada 
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Aplicando los baremos detallados previamente, se han 
establecido para la variable situación musculoesquelética previa las 
siguientes categorias: 
Excelente: U7 puntos 
Buena: 8-15 puntos 
Regulas: 16-23 
Mala: 24-31 
M5.1.5. VARIABLES RELATIVAS A LA FRACTURA 
Pu Etiologfa 
La fractura es la consecuencia de la ap!icación de una 
fuerza externa al hueso que supera su resistencia Y condiciona su 
soiucidn de continuidad. 
Se ha considerado en nuestro estudio la clasificacidn de 
LOPEZ-DURAN Y COIS'~ que consideran cuatro oríaenes posibles para 10s 
traumatimos : 
a) un movimiento incoordinado con caída desde la propia altura. 
bk La agresión por un objeto en movimiento, como una bala, que va 
a interceptar al organismo en una zona de su economía. 
O la caída desde gran altura. en cuyo caso la energía liberada en el 
impacto va a ser muy grande, y es frecuente la lesión multipfe. 
d) Ei accidente de circufación a gran velocidad; aquí la energía 
liberada ec también grande y el traumatismo es Ilabitual. 
Para simplific-ar y adecuar la c~asificación de los datos 
recogidos de las riistorias clínicas se han considerado dos grupos: 
Grupo 1: Traumatismo de baja energla entre los que incluiríamos a 
las etiologias de 10s apartados a v b de la clasificación 
anterior. 
crup0 11: Traumatismo de alta energfa o de gran velocidad, en los 
que la energía liberada es muy grande v la lesión que 
produce es siempre exPensa, afectando a múltiples 
estruduras. Aquíse incluirían los apartados c Y d. 
Bl Mecanismo de pi"oducci6n 
Se han adoptado los datos recogidos de las historias 
cllnicas y exploraciones a la clasificación A.O. de las fracturas v asíse han 
establecido los siguientes grupos : 
GUpo 1: FRACTURAS SIMPLES. 
Fracturas caracterizadas por una solución de continuidad circunferencia1 
unílineal de la díáfisis o de la metafisis o Oor una solución de 
continuidad unilineal de una superficie articular. las fracturas simples de 
#a diafisis o cie la metáfcsis pueden ser espiroideas. oblicuas o 
transversas. 
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Grupo 11: FRACTURAS MULTIFRAGMENTARIAS. 
Cualquier fractura con uno o más fragmentos intermedios 
completamente separados. se incluyen dentro de este grupo otros dos 
subgrupoc: 
Grupo II A: FRACTURAS EN CUÑA. 
Son Fracturas con uno o más fragmentos intermedios en la que 
después de reducida existe algún contacto entre los fragmentos 
princfpales, La cuña espiroidea o por flexión puede estar intacta 
o fragmentada. 
Grupo II 8: FRACTURAS COMPLEJAS. 
son fracturas con uno o más fragmentos intermedios, en las que 
después de reducidas no existe contacto entre los fragmentos 
principales, proximal y distal. Las fracturas complejas pueden ser 
espiroideas, segmentadas o irregulares. 
Grupo III; FRACTURAC IMPACTADAS. 
Aquellas que son estables y habitualmente simples de la metáfisis o de 
la epífisis en la que ros fragmentos se navan intactos. 
GruDo W: FRACTURAS EXTRARTICULARES. 
Son las que no interesan a la superficie articular, pero pueden ser 
intracapsuiares. se inciuyen en este grupo las fracturas apofísarias Y 
metafisarias. 
CWpO V: FRACTURAS ARTICULARES PARCIALES. 
Estas fracturas afectan solamente una parte de la superficie articular 
mientras e1 resto de l a  rnlsrna mantiene la continuidad con la diáfisis; se 
subdtviden en: 
GruDo va: poa CIZALLAM~ENTO. 
FWt!JraS resultantes de f uenas de clzallamlento. La direccidn es 
habitualmente longttudinal. 
GRUW V €3: POR HUNDIMIENTO. 
Es la fractura articular sin trazo fongitudinal. El hundimiento 
puede ser central o perif6rico. 
GRUPO V C: POR CIZALLAMIENTO Y HUNDIMIENTO. 
Es la combinación de cizallamiento Y de presión. Las superficies 
articulares están habitualmente disociadas. 
G R U W  V D: POR HUNDIMIENTO MULTIFRAGMENTARIO. 
Es la fractura en La que parte de la articulación esta hundida y los 
fragmentos están totalmente disociados. 
GRUPO VI : FRACTURAS ARTICULARES COMPLETAS. 
son las fracturas en las que la superficie articular se haya interrumpida 
Y completamente separada de la dilifisis. La gravedad de estas fracturas 
depende de que su trazo articular o metafisario sea simple o 
mu4tífragmentario. 
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C1 Clínica 
La interrupcidn ósea va a producir una impotencia 
funcional absoluta cuando hay un desplazamiento de los fragmentos, y 
relativa cuando no hay un desplazamiento por tratarse de una fisura o 
de una Fractura diafisarla. Junto a la impotencia funcional nay siempre 
dolor Intenso y continuo que se exacerba con los movimientos activos 
o pasivos; cl&lcamente se describía la crepitacidn interfragrnentaria 
cuando se desplazan uno contra otro. 
El dolor se origina por la irritación de las terminaciones 
nerwiusas peri6sticas y musculares estímuladas por los extremos 
fraCtUt-ariCB. Puede ser tan intenso que IieYan al accidentado a un 
cuadro de "shock- traumático idolorosol. 
se consideran los siguíentes grados: 
Grado 0: Dolor. 
Grado i: Dolor más impotencia funcional. 
Grado Ii: Dolor más impotencia funcional más crepitación 
interfragmenlaria. 
Grado 111: "Shocr" traumático. 
DI LacaTiwcton de la fractura 
LOS principios básicos de ta clasificación de las Wacturas 
son reflejo del metado ideado por los miembros de la Orthopaedic 
Trauma Association y se basan en las siguientes categorías: 
l. Dos tipos de huesos 
A. Huesos larga como el fémur, la tibia, ... 
B. Huesos planos como la escápula. las vertebras,.. 
2.  as fracturas de ioc huesos se dividen en dos subtipos: 
A. In'craarticuiares 
B. Extrarticulares 
3. La porclón extraarticular a su vez se divide en tres partes principalec; 
R Extremo proxlmal -metáfisis Y cuello 
B. Extremo dtstal -porción metafisaria 
c. DiáfisIs dividida en tercios proximal, medial y dista1 
4. Las fracturas de los huesos planos se dividen en: 
A. Articulares 
B. Dei cuerpo (extraarticularesl 
5. Configuracidn de las fracturas 
A. Para las fracturas diafisarias existen cuatro categorías: 
a. Lineal 
b. Conminuta 
c. Segmentaria 
d. Pérdida ósea 
B. Para las fracturas lineales existen t res  subtipos: 
a. Transvenas 
b. Oblícua~ 
C. ESpíraleS 
C. Para las fracturas conminutas existen cuatro subtipos: 
a. Fragmentos en mariposa de menos del 50% del 
diámetro de la diáfisis 
D. Fragmentos en mariposa del 50% o más del diámetro 
de la diáf isis 
c. Conminución de menos del 50% del diámetro de la 
didflcis 
d. Conminucldn del 50% o mBs de1 diámetro transveno 
D. tas fracturas segmentarias se dividen en: 
a. A dos niveles 
b. A tres o más niveles 
c. Fisura con fragmento intramedular 
d. conminuta con fragmento íntmmedular 
E- Pérdida ósea 
a. < 50% del diámetro diafisario 
b. =. 50% del diámetro Uíafiiario 
c. Pérdida segmentaria 
F. Para las fracturas articulares existen cuatro tipos: 
a. Lineal 
b. Conminuta 
c. imwactada 
d. Pérdida asea 
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En este trabajo se ha decidido hacer una adaptación de la 
ciasificacíón anteriormente referida, enfocada a una descripción 
topográfi.ca de los datos recogidos de las nistorias clínicas revisadas. Así 
tenemos los siguientes grupos: 
Grupo ?: cabeza 
Grupo 2: columna: cervical, dorsal, lumbar y sacra. 
Grupo 3: Extremidad superior hombro, brazo, antebrazo y mano 
Grupo 4: Extremidad Inferior: cadera, muslo, pierna y pie 
N.5.1.4. VARIABLES RELATIVAS Ai TRATAMENTO 
A, Momento de hstauracibn del tratamiento 
Se han establecido grut30s en relación al tiempo 
transcurrido entre el accidente traumático y el comlenzo de la 
inctauracfón del tratamiento antitIernofílico específíco: 
Grupo A: ~ n t s  de las 6 horas 
Grupo 6: Entre 6 v 12 horas. 
Grupo C: Entre 12 y 24 horas. 
Grupo o: Después de las primeras 24 horas. 
68 Tratamiento an~hemofílico específico 
se han establecido cinco grupos en relación a la duración 
del tratamiento con hemoderivados: 
Grupo A : Sin tratamiento con hemoderívados. 
Grupo B : Tratamiento durante 3 días. 
Grupo C : Tratamiento durante 3 a 7 días. 
Grupo D : Tratamiento durante 7 a 15 días. 
Grupo E : Tratamiento durante 15 a 21 días. 
C) Tratamiento ortopedico 
Se ha utilizado la clasificación Por códigos establecida Por 
la OrtrIOpaedlC Trauma Assaciation (0TA) aue fue realhada en 4987-1988 
por R.B. GUSTlLO y los miembros de su eauipo en el HENNEPIN COUNTY 
MEDICAL CENTER'~. 
Los tratamientos se codifican según el ICD4CM y los 
códigos de tratamiento del registro traumatológico. Con válidos tanto 
para lesiones que indican nospitalizacibn como para aauellas aue 
pueden ser atendidas ambulatoriamente. 
Los tratamientos que recoge la citada clasificación son: 
- RedUCCiBn cerrada - fractura 
- Reduccidn cerrada - articulación 
-Aspiración de liquido articular 
- Inyección de cortisona 
- Desbridamiento e irrigacibn 
- Fijación externa 
- Aguja de Klnchner 
- soporte humeral 
- soporte para antebrazo 
- soporte PTB Cpatellar tendon bearing") 
- Soporte de yeso 
- Férula dorsal 
- Férula volar 
- Veo clllndrico 
- Largo para el brazo 
- corto para el brazo 
-Yeso largo para la pierna 
-Yeso fargo para la pierna apto para deambulación 
-Yeso corto para la riierna 
-Yeso corto para la pierna apto para deambulación 
D1 Complicacimes 
Para recoger los datos obtenidos de las historias clínicas 
y estaMecer una clasificación Que permitiese ta integración de dichos 
datos de una manera congruente, se ha recurrido a la citada 
ciasificación establecida por R.B. BUSTILO yaceptada por la ORTHOPAEDIC 
TRAUMA ASSOCIATION: 
- Sepsis herida - superficw 
- sepsis herida - profunda 
- osteomielitis - aguda 
- Osteomielitis - crónica 
-Celulitis 
- infecci6n del trayecto de insercjdn del clavo 
- Retardo de comolidacidn 
- No unión (pseudoat-trosis) 
- Defecto de la consoliaación 
- Pérdida de la reducccióniangulacibn 
Anterior 
Posterior 
varo 
vargo 
- Acortamiento 
- ComDlícacTones articutares 
- Artrttis postraumatica 
- Anquilosis 6sea 
- Anauilasis fibrosa 
- Adherencias 
- Distrofia de Südeck 
- Herida por presibnlúicera de yeso 
- NeCrosiS avascular 
- Contractura 
- Fallo del irnDLante 
- DHiclt neurulógico 
- rmuficiencia vascular 
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N.5-1.5. RECULTADOS DEL TRATAMlWTO IMTEGRAL 
Para esta clasificacibn se han Utiiízado las listas de  
AcxiWidadeS d e  la Vida Cotidiana ~vc3. que a continuación se cietallan: 
LtSiA RE AVC: BXlremfdEid SUPerior 
1. WISP wra ymbeilo 8. a~mnzar una estantema afta (con ambas manos) 
2. Ceplllam Kis dientes 9, Empujar una Ruerta de emergencia 
3. Anudarse IQS zamtos 10. Higiene personal 
4. Ponerse el cinturón ?l. Levantar <sic@ 
5. acurrir una toatoalla 12. Levantar 8-20 kg 
6. unzar una wiota 13.~evantar i.20 kg 
7. Haceme la cama 
LISTA DE AWC extremidad inferior 
14. Caminar 21. ~ o n e r ~ e  d  pie desde la posicidn cunditlas 
15. correr 22. Ponerse de rtie desde la ~ 0 s i ~ i b n  tumbada 
96. Levantarse desde la 
pastctdn sentado 23. FUflClOfleS sexuales 
17. Subt e~calera~ 24. Coger algo que está en el suelo 
18. Balar escaleras 25. ~evantar <8 l(g 
19.Vestirse 26. ~euantar 8-20 l(g 
20. Entrar-Salir 
del coche 27. ~evantar >20 KS 
Se han creado unas escalas "ad hoc" de Duntuacíón que a 
continuacidn detallamos; en ellas se establece un mínimo de un punto 
y un máximo de cinco para cada una de ellas. 
Escala 1- m o r  
- 511-1 dolor, o con dolor insignificante, que no requiere 
anaig&ícos. 
+ iigero dolor, utilización ocasional de analgésicos sin prescripcibn. 
. Dolor moderado, afecta a AVC, requiere analg6sicos más wotentes 
tprewipcibn) ocasionalmente. 
Dolor interno, contínuo en caso de actividad, requiere fuertes 
anairiésicos. 
Dolor totalmente incapacitante, contínuo incluso en reposo. 
incapacidad de llevar a cabo AVC incluso tras tomar fuertes 
anatsésicos. 
Escala 2- Restauración de la función 
- NO deterioro de las AVC. 
Ligero deterioro; no puede efectuar tres o cuatro de las AVC. 
- Deterioro moderado; no puede efectuar tres o cuatro de las AVC. 
- Deterioro grave; no puede efectuar cinco o seis de las AVC. 
- NO puede efectuar siete o más de las AVC. 
Escala 3- Grado Cle movifidad 
- Menos de un 5% de pérdida con respecto al grado de movilidad 
normal  rele lesiona B. 
- 5-20% pérdida de ia movilidad normal. 
2090% pérdida de la mOVilídad normal. 
4@43O% pérdida de la movilidad normal. 
- Mas del 60% de perdida de la movilidad normal. 
Para establecer el criterio de MOVILIDAD NORMAL se 
consideran valores fndlces que se detallan a contínuacidn: 
1. MovilldaU del hombro 
~ntevefsiónfetevacidn: 180° flexión a 45O extensión 
Rotación externaiinterna: Medía -45" a +45O 
Rotación medialliateral Votación a 90D de abducción): media 90° 
rotación lateral a 70° rotacíbn media! 
2. Movilidad del codo 
Extensión/flexión: Oo extensión a 14S0 flexidn 
SupinaciórVpronaci6n: Media 90° pronación a 90° supínación 
3. Movilidad de la muReca 
Extensiónlflexión: Media 80" flexión a 70' extensidn 
Desviacidn ulnar [adducciónllradial (abducción): Media 35' 
desvíacíón ulnar a 20° desviación radial 
4. Movilidad de la cadera 
Ffexidnlextensídn: Media 120' flexión a 1 5 O  extensión 
Abducció~adducción: Media 45' abducción a 10' adaucción 
Rotación InternaJrotación externa: Media 40" de rotacidn interna 
a 40' de rotacidn externa 
5. Mc2vilfaad de la rodilla 
ExtensIónlFlexi6n : Medla 140' de flexión a O0 extensión 
6. Movilidad del tobillo 
Doisfflexlónlflexión plantar: Media 70' plantar a 25' dorsal. 
Eversibnllnvercíón: MedB 15' inversión a 10" eversión 
Escala 4- Deformidad residual 
- suenoc resultados cosméticos; ninguna angulañón, rotación, 
incongruencia, atrofia o acortamiento evidentes. 
- Buenos resultadoscosm8ticos; ligera deformidad no perceptible 
con facilidad: acortamiento < 1 cm, atrofia < 1 cm, no 
desvíacidn angular perceptibie. 
- Deformidad leve pero perceptible: acortamiento y deformidad 
<2cm, desviación angular insignificante. 
- Deformidad grave: oeterioro cosmético, acortamiento y atrofia 
<3cm, desviación angular claramente visible y cosméticamente 
significativa. 
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- Eran deformidad: fuera de los límites mencionados al  menos en 
una dimensibn. 
E5calFi C AiteracioneS radiológicas 
. ESpaCIO articular normal; no anguiación ni deformidad. 
- Mfnimo estrecnamiento del espacio articular; angulación o 
deswlatamiento insignificantes; no cambios degenerativos. 
Angulacibn Importante, desplazamiento, reducción del espacio 
articular o indicios de reducción incompleta de la fractura. 
- Mal alineamiento grave, consolidacibn dudosa. pérdida del 
espacio articular. 
- Pseudoartrosis o anquilosis. 
Los resultados fueron evaluados al final del seguimiento 
según una escala de tres grados: 
Bueno: de O a 8 
~eguiar: de 9 a 17 
Maio: de 18 a 25 
El estudio que se ha llevado a cabo es un estudio de tipo 
descriptivo recogiéndo los datos de los anos 1975 a 1993. 
Una vez recogidos los datos se procedió a su introducción 
en una base de datas utilizando el programa DBASE IV, utilizándose 
C W P C  3- para su posterior an¿ílisjs. 
El analisis de las tablas de resultados se reaiizd mediante 
e¡ test para variables cualitativas Chi cuadrado de Peason, con 
correccjdn para tablas de dos por dos y considerándose p significativa 
<0.05. 
V 
RESULTADOS 
Del totai de 1497 coagulo~atías congénitas censadas en la 
Unidad de! Hospital La Paz de Madrid. 877 casos correspondían a 
Dacientes hemofílicos, de ellas 44 cumplían los reauisitos para su 
inclusi6n en este estudio. Asl tenemos que desde la fundacidn de dicha 
unidad con camas de hospitaiización en 1975 lwsta diciembre de 1993 
fa prevaiencia de frachiras en la poblacidn hemofíliea es del 5%. 
La atstrimcidn por eclades encontrada fue de una edad 
media de 26.8 aRos con una desviación estándar de 11,7 y un mínimo de 
9 y un máximo de 60 años. 
En relación con la Situación hsmatolóaica en el 
momento de producirse la f ractura se ha encontrado que en el 81,8% 
de los casos correspondían a hemofilia A y el 18,2% a hemofilia B. 
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La Elistribución por grado de severidad de fa hemofilia 
queda reflejado en la Tabla 10: 
Tabla 10. Grado de severidad de la hemofilia.% (no casos) 
Los resultados encontrados en relacjón con la presencia 
de marcadores antifactor hernoi.rllc0 demostraron la ausencia de éste 
en el 86,496 de los Casos y la presencia del mismo en el 13.6%; de los que 
3 cacos. 6.8% correspondían a intlibidores de factor de baja respuesta 
y otros 3, de alta respuesta. 
P 
Hemofilia Grave 
HefnOfllia Moderada 
" 
Hemofilia Leve 
La situación serológica previa de los pacientes 
~emofílicos incluidos en el estudio en el momento de producirse la 
fractura, en reiacibn a la presencia de marcadores frente al anticuerpo 
del core del virus de la hepatitis B NHB), hepatitis C WHCI y de la 
inrnunodeficiencia humana MH) es la que aparece esquematizada en la 
tabla siguiente Crabla 11): 
38.7 (17) 
- 
25 (11) 
36-4 (16) 
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Tabla 11. Marcadores Séricos. 96 (no casos) 
mi resulta, que en nuestra población, se ha encontrado 
que el 38,6% de los pacientes presentaba marcadores frente a un virus, 
el 25% frente a dos virus y el 13.6% frente a los 3 virus estudiados. En 
10 casos, 22,7% se cornprobd la no existencia de marcadores frente a ros 
virus mencionados. 
En  relación con la situación musculoesquelética previa 
de estos pacientes, y siguiendo las puntuaciones otorgadas por 
consenso vque se detallan en el apartado correspondiente de pacientes 
y m6tod0, tenemos que la mayor parte de los nemofílicoc inciuidos en 
el estudio tienen una situación muscutoesquelética excelente y buena 
(31,8% y 45,5016 respectivamentel. Los datos se detallan en la Tabla 12. 
Presencia de Ac 
NegatiWGS 
wc 
27.3 (221 
72,7 (32) 
VHe 
84.1 í37) 
VH I 
59 (26) 
40.9 (1 8) PO?3itiVOS 15.9 
Los resultados obtenidos en las variables relativas a la 
framra, en relación a la etíología de la misma, tenemos que en la 
rnayoria de los casos, 63.6%, son debidos a Eraumatismos de alta energía 
y en el resto de los wsos, 36,4%, a traurnatismos de baja energía (Tabla 
431. 
La distribución esgecífica de la locaiizacibn de éstas. 
aparece detallada en la Tabla 14, La diferencia más marcada se produce 
a nlvel del hueso iargo en su Dorcidn proximal, 31.9 %, seguido por las 
fracturas ~ntraarticuiares, 18.2%. 
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Tabla 12. Situación muscuioecquelética previa.% lna casos) 
Tabla 13. fttoiogía de las fracturas.% (no casos) 
~xcelenre 
~uena  
ReBular 
Mala 
31,8 (14) 
45,s (20) 
15.9 (71 
6,s (3) 
- 
Alta energía 
Baja energia 
- 
63,6 (28 
36,4 (16) 
> 
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Tabla 14. Localizacion de #a fractura. % {no casos) 
Hueso largo intraarticular 
Hueso largo extrarticular proximal 
Hueso largo extrarticular dista1 
Hueso largo extraartIcuIar diafjsario 
HUSO plano articular 
HU~SO plano extraarticular 
Topográficamente, la localalización mayoritaria de las 
fracturas en la poblacldn hemofílica es en el miembro inferior 67.7%. v 
más concretamente en el fémur, 543%. 
Respecto a los resultados obtenidos en la variable 
mecanismo de produccSbn de la fractura, detallados en la Tabla 15, se 
ha e n c o n ~ c i o  que, en 23 casos, 52,3!??, se trata de un mecanismo 
simple; seguido de tos mecanismos multifragmentarios: en 7 casos, 
'15,9%, multifragmentaria compleja Y en 6 casos, 13.6%. 
multifragmentaria en cuna. 
Tabla 15. Mecanismo de proclucción de la fractura.% (no 
casos) 
Fractura simple 
Fractura multífragrnentaria compleja 
Fractura multifragmentaria en cuna 
Fractura impactada 
Fractura articular compleja 
Fractura articular parcial 
Fractura extraarticular 
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En cuanto a los resultados relativos a la clínica de los 
pacientes hemOfíliCOS aue se detallan en la Tabla 16, vemos que el shock 
traumátíco es la manífectacibn clínica que más frecuentemente aparece. 
Tabla 16, clinica de la Fractura. 96 (no casos) 
Dolor 
Dolor e impotencia funcional 
Dolor, impotencia funcional y 
crepitaci6n 
Shock traurnático 
22,7 (10) 
22.7 (10) 
22.7 (10) 
31,9 (14) 
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Cuanda se ha comparado la relación existente entre la 
severidad del cuadro hematalbgico y la etiología de la fractura CTabla 
17,- no se i-ian encontrado diferencias significativas entre eilos (Chi 
cuadrado Feason 0,731. 
Tabla 17. EtlOlogla de la fractura segdn grado de 
seweridad de la ilemofitia.% (no casos) 
Al estudiar la relacibn existente entre la situación 
musculoes~e~t1ca previa Y la etiología de la fractura en la 
población hemofnica se ha encontrado que la mavor parte de las 
fracturas en pacientes con cituacibn rnusculoesquel~tica previa 
excelente se habian prodUcid0 por un traumatismo de baja energía 
SEVERIDAD DE 
t~ HEMORCN 
HemOfllM wave 
HeWfilM 
Moderada 
Hemofifia Leve 
TOTAL 
Trauma baja Trauma alta 
energía enema TOTAL 
29,4 (5) 70,6 M21 38,6 (17) 
36,4 141 63.6 (71 25,O (111 
43,s 56.3 (91 36,4 (16) 
36,4 M61 63,6 (28) 100(44) 
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M ,4%) mientras que en los pacientes cuya situacíbn musculoesquelétjca 
previa era buena la fractura se produjo por un mecanismo de alta 
energia U40961; la djstrib~cibn de los casos se describe en la Tabla 38. €1 
análisis estadístico nose pudo llevar a cabo por el bajo número de cacos. 
Tabla 18. Etiologfa de la fractura según la situación musculoesquel6tica 
previa. % (no casos) 
En el estudio de la relación entre Ia situación 
musculossquelétfca previa y la IocalEzaciÓn de la fractura, no se 
encontró ninguna diferencia significativa (Chi cuadrado 19,6 P= 0,181. 
SITUACI~N 
MUSCULOESQUELESICA 
PRWR 
EXCELENTE 
BUENA 
RECULAR 
MALA 
Tota l 
+ 
ETlOLOGlA DE LA FRACTURA 
TRAUMA TRAUMA 
BAJA ALTA 
ENERGIA ENERGIA Total 
71,4 (1 0) 28.5 (4) 31.8 (14) 
340 (6) 70,O (141 45.5 (20) 
O 0 100 O 15.9 (7) 
O (0) 100 (3) 6.8 (31 
36,4 (1 6) 63,6 (28) 100 (44) 
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Los resuitados obtenidos en relación a la variable tratamiento 
artmdico en general, presentaban predominio del tratamiento 
conservador 56,8% (25 caso9 respecto del tratamiento quirúrgico, 43.2% 
M9 casos). LOS resultados aparecen en la Tabla 19. 
Tabla 19. Tipo de tratamiento ortopédico. % (no casos) 
En relación con el momentodel tratamiento sustitutivo 
empleando hemodefivados, Tabla 20, encontramos que en la mayoría 
de los casos, 65,9% (29) este se llevó a cabo en las primeras 6 horas 
después de la fractura. 
Tratamiento conservador 
Tratamiento quirClrglco 
56,8 (25) 
43,2 (191 
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Tabla 25. Momento del tratamiento sustjtutivo, % (no casos) 
Los resultados de la cluracibn de este tratamiento sustitutivo 
sin tto. sustitutiva 
T~O. ~uststutivo antes 6 h. 
Tto. sustitutivo entre 624 h. 
Tto. S U S ~ ~ ~ U ~ ~ V O  dEQués de 24 h. 
aparecen aetallados en fa Tabla 21. OLlservándose Que en la mayoría de 
los casos 38,6% (171 este se mantiene durante más de 3 semanas. 
22,7 (?o) 
65.9 (29) 
9,l (4) 
2,3 (11 
TaMa 21. Duracidn del tratamiento sustitutivo.% (no casos) 
Sin tto. 
~ t o .  durante 3 días 
Tto. de 3 a 7 días 
~ t o .  de 7 a I S días 
22,7 (101 
4,6 (2) 
15,9 (7) 
t1,4 (5) 
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M0 se ha encontrado diferencia significativa entre las 
cmplicaciones de la fractura y ta severidad de la hemofJlia. Los 
resultados se detallan en la Tabla 22. 
Tabla 22. Complicaciones de la fractura y severidad de la hemofilia. % (no casos) 
47,O [8l 53,O (91 38,7 (171 
63,6 (71 36,4 (41 25,O (111 
~stn~filiilia m e  87.5 (14) 12.5 (2) 36.4 M61 
65,9 (291 34.1 (15) 100 (44) 
Sí se encontró una diferencia estadisticarnente 
significativa cuando se estudid la posible relación entre las 
complicaciones de la fractura y la situacidn musculossquelértica 
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previa (Tabla 231, en el sentido que los hemofílícos con situación 
musculoesauél6tica excelente y buena Presentaban menos frecuencia 
de compEaciones que aquellos cuya Situación se había clasificado 
como regular o mala (Chi cuadrado Peanon 22.3 p = 0,000) 
Tabla 23. compricacionec de ia fractura y situaci6n muscu1oesaueiética 
~r6via. % (no casos) 
SITUACIDN 
MUSCULECQUELETICA 
PREVIA 
EXCELENTE 
BUENA 
REGULAR 
MALA 
Total 
COMPLICACIONES 
NO SI Total 
100,0í14) O 0 31,8(341 
70,O (14) 30,O (6) 45,5(20) 
O (01 100,O (71 159 Cn 
33,3 (1) 667 (2i 6,s (3) 
65.9 (29) 34.1 (15) 100 (a41 
En los resultados referentes a la relacibn existente entre 
iss compiicaciones de la gractura y fa stlel~gía de la misma que 
aparecen en la Tabfa 24, se encontrd que cuando la fractura se había 
producido por un mecanismo de baja energía las frecuencia de 
complicaciones era menor; de hecno de todos las fracturas Que se 
produjeron por este tipo de mecanismo ninguna presento 
complicaciones. No ocurrió lo mismo, cuando se trataba de un 
mecanismo de alta energía: de 28 traumatismos por mecanismos de alta 
energfa 15 (53,6%) presentaron complicaciones (p = 0.0011. 
Tabla 24. Complicaciones de la fractura y etiología de la Fractura. % (no 
casos) 
+ 
ETIOLOGiA DE LA 
FRACTIIRA 
TRAUMA DE 
BAJA ENERGIP. 
TRAUMA DE 
ALTA ENEIZCIA 
Total 
COMPLICACIONES 
NO SI Total 
'i00,O (16) O COI 36.4 (16) 
46,4 (13) 53.6 115) 63.6 (28) 
65,9 (29) 34,l (15) 100 (44) 
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En la relación entre el tipo de tratamiento ortopédiw 
iierario a cabo y la existencia de Compl~clLcionss, Tabla 25. se 
encontró que aquellos que habían recibido tratamiento conservador 
presentaban menm complicaciones que los que habían recíbido 
tratamiento quirúrgico; así tenemos que de los 29 casos en los que no 
hubo comglicaciones, 7(12%) fueron tratados quirúrgicamente y en la 
mayorfa, 22 cacasosI8845) se llevo a Cabo tratamiento CO~Set'VadOr. De ios 
15 casos en tos que se encontraron complicaciones; en 3 se realizó 
tratamiento conservadoi: ven el resto, 12 casos, tratamiento quirúrgico. 
Taaia 25. complicaciones de la fractura Y #DO de tratamiento. % (no 
casos) 
' atl cuadrado corregida 110.4; !J=íI.OO'l. 
TRATAMIENTO 
CONSERVADOR 
QUlRURGlCO 
Total 
COMPLICACIONES 
NO SI Total 
88,O (22) 12.0 (3) 56.8 (25) 
36,s (7) 63,2 (121 43,2 (1 9) 
65,9 (29) 34.1 11 5) .lo0 (44) 
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con el fín de valorar la importancia del momento de 
instaurar el tratamiento sustitutivo, se ha relacionado el mismo con 
M existencia de compltcaciones, encontrándose menor número de 
complicaciones cuando se jnstauraba tratamiento sustitutivo con 
hemOderivadOs en  las 6 primeras horas de ocurrir el traumatismo 
(p.cO,05lj). Los datos se detallan en la Tabla 26. 
Tabla 26. Complcaciones segúnel momento del tratamiento sustitutivo. 
% [no casos) 
MOMENTO DE 
INSTAURAUON DEL 
TWi\TAMIENTO 
SUSTITUTIVO 
COMPLICACIONES 
SIN TTo. 
UD. ANTES 6 h. 
TTO. ENTRE 6-24 t7 
TTO. TRAS 24 h 
Total 
- 
. 
NO SI Total 
100 (10) O (0) 2 2 3  (10) 
93,7 (15) 6.3 (1) 36.3 (161 
17.7 (31 82.3 (14) 38,6 (17) 
100 (1) 0 (0) 2,3 (1) 
65,9 (29) 34,l (15) 100 (44) 
La existencia de complicaciones en relación con la 
duración de4 tratamiento sustitutivo no pudo anatlzarse debido al 
bajo nílmero de casos. 
cos recuitados que se han obtenido al estudiar la variable 
resultados del tratamiento intsgrado en general son: el 59,196 de los 
casos se clasificó como bueno, 15.9% regular v 26 % malo. 
(Tabla 273. 
Sí se comparan los resumaos del tratamiento 
futemada con h severidad de! cuadro hemofntco se aprecia que no 
existe drferencia significativa entre los datos obtenidos. Estos resultados 
se describen en la Tabla 28. 
Tabta 27. Resultados del tratamiento integrado. % tno casos) 
~ u e n o  
Regular 
Malo 
59.q (26) 
15,9 I7) 
250 (II) 
Tabla 28. Resultados del tratamiento integrado en relación con la 
severidad del cuadro hernofilico. % (no casos) 
RESULTADOS DEL TRATAMIENTO INTEGRADO 
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Tampoco se ha encontrado diferencia significativa entre 
la sltuacibn musculoesquelética Previa y los resultados del 
tl;itsimianto integrado. nabla 29). 
TaDla 29. Resultados del tratamiento integrado según la situación 
MusculoesQuel~tlca previa. 0/0 (no casos) 
si tenemos en Cuenta la etiología de las fracturas en el 
resultado del tratamiento integrado observamos Que en los 
traumatismos de baja energía los resultados del tratamiento integrado 
sori buenos, mientras que en los traumatismos de alta energía se 
o&tienen peores resultados (Tabla 30). 
SITUACION 
MUSCU LO- 
ESQUELCTICA 
PR W A 
EXCELENTE 
BUENA 
REGULAR 
MACA 
TOQI 
RESULTADOS DEL TRATAMIENTO INTEGRADO 
BUENO REGULAR MALO Total 
46,l M2) 28,s (2) O Q 31,s M41 
53,s (14) 28,5 (2) 36,3 (44) 45.5 (201 
O (0) 28,5 (2) 45.4 (5) 15,9 0) 
O (0) 142 (7) 18.1 (2) 6.8 (3) 
s9,o (261 15,9 m 25,o (111 100 (44) 
Tabla 30. Resultados del &atamiento integrado yetiología de la fractura. 
% (no casos) 
" n i 1  cuadrado Peanon 32,8; p-O,OO$. 
ETlOLOGlA DE 
LA FRAmw 
BAJA 
ENERGIA 
ALTA 
ENERGIA 
Total 
RESULTADO DEL TRATAMIENTO INTEGRADO 
BUENO RECULAR MALO Total 
93,8 «S)  6.2 (11 O (01 36.4 11 6) 
39,3 (111 21,4 (6) 39,3 (11) 63.6 (28) 
59.1 (261 15,9 (7) 25,O (11) 100 (44) 
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El momento de instauración del tratamiento médico 
arstitutivo esW reiacionado con las resultados del tratamiento 
rntegrado de tal manera que cuanto más precoz es la instauracibn del 
mismo mejor es el resultado final que se obtiene (p= 0,007). LOS 
resultados se detallan en la Tabla 31. 
Tabla 31. Resultado del tratamiento integrado según el momento de 
instauraddn del tratamiento sustitutivo. % tno casos) 
I 
MOMENTO DE 
INSTAURACION 
DEL no.  
SIN i i o  
Ti0 ANTES 
6 H 
Ti0 ENTRE 
6-24 H 
TTG TRAS 
24 H 
Total 
* mt cuauraao Pearson 
RESULTADO DEL TRATAMIENTO INTEGRADO 
BUENO REGULAR MALO Total 
90,O (9) 10,OM O (O) 2,7(11)) 
448 (13) 20,716) 34.5 ('10) 65.9(29) 
75,O (3) O (0) 25,O (1) 9.1 (4) 
100 (1) O (O) O (O) 2,3(?) 
59,1 (26) 15,9 í?) 25,O (111 100 (441 
9,439; D- u.w/. 
A continuacibn, en la Tabla 32, se describen todos los casos 
estudiados y 10s resultados obtenidos para cada una de las variables 
estudiadas. 
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Así mismo presentarnos varios casos clínicos de nuestra 
serie como muestra del tratamiento llevado a cabo en éstos pacientes. 
CACO 9 
Paciente varón de 46 años, diagnosticado de Hemofilia A 
grave, con marcadores semfLSgicos ~osít iv~s frente al VHC v al VIH y que 
sufre un traumatismo de alta energía (accidente de tráfico1 que le 
ocasiona fractura del cuello femoral. 
La cituacibn musculoesquelética previa fue conslderada 
como buena. La fractura cursó clFnicarnente con snock traumdtico, dolor 
e impotencia funcional. sesleui6tratamiento ortopédico quirúrgico con 
osteosíntesis de la fractura. 
El tratamiento mbdico sustítutivo se inició en la  6 primeras 
noras a dosis de 50 UfKg112 noras durante 40 días y a dosis de 50 UIKg124 
horas durante 40 dias más. 
La evolución de ia Ractura tras el tratamiento integrado 
se consideró como excelente al no producirse un empeoramiento de su 
artropatía. 
A continuacibn se expone la evolucÍ6n radiológica del caso 
(Fiauras 1A-f). 
Figura 1A.- Paciente de 46 anos, afecto de hemofilia A grave 
que sufríó fractura bel cuello femoral izdo. Rx AP. 
Figura I B.- Mismo paciente de la ~ i g .  IA. RX axial. 


CACO 15 
Varón de26 afios, diagnosticado de nemofiiia A moderada. que presentó 
una fractura-aplastamiento de la la vertebra lumbar secundaria a 
traumatismo de alta energía (accidente de tráfico). Seroiógicamente 
presentaba marcadores pocitívos para el VHC y nesativos para el VHB y 
para VIH. NO se detectó la presencia de inhibídores. 
la situación musculoesquet6tica previa fue considerada como buena. 
Clfnicamente la fractura cursó con dolor Y limitación funcional y fue 
tratada ortopédicarnente de manera conservadora (reposo en cama 
durante 3 semanas). 
El tratamiento sustitutivo con hemoderivados 
rconcentrado de FVtlt) se instauró en las primeras 6 noras y se mantuvo 
durante 30 días a dos& de 50 UIKg peso112 horas y otros 30 días a dosis 
de 50 UiKg peso124 horas. 
En su evo4ución no presentó complicaciones 
considerándose el resultado final del tratamiento integrado como 
bueno, 
A continuación se expone la evolucidn radiológica del caso 
(Figuras 2A-DI. 
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CASO 28 
Varón de 34 anos, diagnosticado de hemofilia A severa. 
que ~iresentó una fracturade tercío medio de fémur derecha secundaria 
a traumatismo de alta energfa (accidente de tráficol. Serológicamente 
oresentaba marcadores negativos frente al VHB, VHC y VIH. NO se 
detect6 la presencia de Inhioidorec. 
La situación musculoecquelética previa fue considerada 
como buena. Clinfcamente la fractura cursó con dolor, inflamación, 
crepitacibn y ilrnitacidn funcional y fue tratada ortopédicamente de 
manera quirúrgfca mediante ostet>clntesis. 
El tratamiento sustitutivo con hemoderivados 
(Concentrado de FVliI) se Instauró en las primeras 6 hwas v se mantuvo 
durante 1 5  ctfx a dosis de 50 UlKg ~eso112 Iloras y otros 30 días a dosis 
de SO U / K ~  peso124 horas. 
En su evolución no presentó complicaciones 
considerándose el resultado final del tratamiento integrado como 
excelente. 
A continuaciiin se expone la evolución radiológica del caso 
(figuras 3A-B. 
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CASO 31 
Varón de 22 añosafecto de hernofiliaA Leve Que tras sufrir 
un traumatismo de aita energia (caida de altura), presentó una fractura 
del tercio dista1 de la clavicula derecha que cursó con dolor, crepitadón 
a nlvel del foco de M u r a  e importante iirnitacibn funcional del 
miembro superior derecho. serológicarnente presentaba marcadores 
nqatlvm para VHC v W B  y gositivos para VIH no se detectó la presencia 
de Inhlbidores. 
La situación musculoesquelética previa fue considerada 
como excelente. Se trató ortopédicamente de manera conservadora 
cinrnovAizaci6n y analgesia). Ei tratamiento sustitutivo con 
hemoderlwdos se instauró en ias 6 Drimeras horas y se mantuvo 
durante 8 dfas a las dosis nabituales (50 U/KQ DesQ/i2 horas). 
En  su evoiucíón no presentó complicaciones 
considerándose el resultado final del tratamiento integrado como 
bueno. 
a continuación se expone la evolución radiológica del caso 
(FjgUGlS 4A-S). 
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CASO 36 
Varón de 32 aíios afecto de hemofilia B severa que tras 
sWIr un traumatismo de alta energia (accidente deportivo). presentd 
una fractura de la cabeza humeral derecha que cursó con dolor y 
Iimitacion funcional del miembro superior derecho. Serol6gicamente 
presentaba marcadores positívos para VHC y negativos frente a VHB y 
ViH, Se detecte la Dresencla de lnhibidores de baja respuesta. 
La situación musculoesquelética previa fue considerada 
como regular. Se trató ortopédicamente de manera conservadora 
rinmovltizacibn y analgésla). El tratamiento sustitutivo con 
IIemoUerivados se ínstauró en las 6 primeras noras y se mantuvo 
durante 7 dias a dmís de 30 UlKg peso124 horas, y durante 14 días más 
a dosis de 30 U/Kg pesoid8 horas. 
En su evoiución no presentá complícaciones 
consiaerándose el resultado final del tratamiento integrado como 
bueno. 
n continuación se expone la evolucidn radiológica del caso 
(Figuras 5A-DI. 


vi 
DISCUSIUN 
La poca frecuencia de estudios a cerca de la existencia de 
mcturas en pacientes hemofflicos nace difícil la comparación de los 
datos Obtenidos en este trabajo. 
La iirnítacibn arücuiar provocada en tos pacientes 
nemofRicos por el grado de osteoporosis, es mayor que en la población 
general tanto por fa inmovildad presente en estos sujetos, como por las 
hemorragias articulares repetidas que determinan la artropatía; ello 
favorece la existencia de desequilibrios biomecánicos que exponen a los 
huesos a fuerzas de torsión y flexión, lo que para algunos autores sería 
la causa de una mayor incidencia de fract~ras'."~, para otrossss esta 
situacidn musculoesquelética conocida por el paciente hemoflIFco, 
favorece generalmente un tipo de vida relativamente sedentaria que 
tiende a evitar todas aquellas actividades de la vida de relación que 
ComC)oTten riesgo o peligro para su integridad física. 
E n  nuestro estudio se ha encontrado una prevalencia de 
fracturas en la poblacíbn hemofílica, del 5%. que Buede considerarse 
similar a ta de la población en general, Gracias a la libertad conferida por 
el tratamiento preventivo el paciente hemofílíco no necesita modificar 
sus actívldades de la vida de relación con lo que la exposición a 
actividades que jmplipuen riesgo Meportes. accidentes de tráfico, 
iaboralec, etc) puede considerarse simliar a la de la población normal. 
~e hecho, en nuestro estudio, la edad media de la población nernofflica 
que ha sufrido fracturas es de 26,8 años, una población jóven, lo que 
refuerza la idea de que la fractura en la pobEaciÓn hemofilíca no 
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presenta en lineas generales una mayor prevalencia que en la población 
en general. 
LOC datos recogidos en nuestro estudio relativos al tipo de 
hemofliia que padecían los nacientes muestran un predominio de 
Hemofilia A, to cual reculta lógico ya que este tipo es el m4s frecuente. 
No se ha  tenido en cuenta este parámetro en posteriores análisis ya que 
no hay diferencias en el tipo de afectación del aparato locomotor entre 
los dos tipos A y B. 
Ninguna de las series de fa literatura revisadas hace 
mención a ia situación de marcadores seroiógicos viraies previa de los 
pacientes que SI bien parece claro que no influye en la aparición de 
fracturas, si que puede condjcionar el tratamiento ortopédico, 
favoreciéndose aptitudes más conservadoras. Aunque con nuestros 
datos no se puede establecer esta relacíbn resulta llamativo la presencia 
de positividad frente a marcadores de VHc en e4 72,7% de los casos y de 
VIH en el 40.9%. 
Otro dato que pareció importante recoger fue la presencia 
de lnnibldores específicos contra los Fdctores antihemOfílicos. se 
encontró en i3,6% de las casos v supone una complicacidn anadida a la 
evolución de la fractura en cuanto que implica una dificultad para 
comguir un correcto control hernostásico que es esencial en ei manejo 
rfe las fracturas en estos pacientes. ~a ausencia del mismo en la mayoría 
de tos pacientes del estudio nos indujo ya desde este momento a pensar 
en ei mejor pronóstico de la fractura. 
ta severidad de la hemofilia, en contra de lo que ~odría 
Parecer a Driori, por su influencia en el deterioro musculoesquelético, 
no ecM relacionada con la mayor o menor incidencia de fracturas. 
Otra hipótesis de trabajo fue si debían ser consideradas las 
fracturas en la poblacibn nemoffiica como patológicas tal y como 
piensan algunos auto re^"^ o por el contrario no deben considerarse 
como tales6. En el presente trabajo se vió que la mayor parte de los 
hemoMicos se encontraban una situación musculoesquelética previa 
excelente o buena; sí a esto le afíadimos que la lesión se produjo en la 
mayorla de lo$ casos por un mecanismo de alta energía (63,6%), 
podemos pensar que la población de kmofílicos se comportaría como 
la poblacibn sin coagulopatCa, y sus fracturas no se considerarían como 
patolSgicas; salvo en casos muy determinados. Por eso estamos de 
acuerdo con la clasificación propuesta por BONl y cols?, que reconoce 
tres tipos diferentes: primero, fracturas que son resultad0 y 
consecuencia de un traumatismo grave. Segundo. fracturas que resultan 
de un traumatismo de entídad difícilmente valorable, en cuyo caso, la 
hemofilia asume el significado de factor predlsponente, en cuanto que 
por la artropatía se favorece por un lado el fenómeno de la 
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osteopor~is y por otro, [a posibilidad de una más fácil tendencia a la  
fragilidad ósea. Y tercero, aquellas que se producen en zonas 
esaueléticas con P I - O ~ U ~ ~ ~ S  alteraciones de la estructura &ea, tales 
como, hemorragia subperiostal o intraósea Qseudotumar hernafilicol 
o con grave csteoporosls en donde la acción traumatica es tan leve que 
puede pasar incluso inadvertida para el propio pacíente. 
Si bien como se ha visto, la situación musculoesauelética 
previa no kIfluye en una mayor a menor aparicíán de fracturas, sí 
deterrnfna la IoCallzacldn de estas. Así, en el paciente hemoffiico, 
tradicionalmente se afectan las articulaciones (rodilla, codo, tobillo, 
tnUf iHa)  lo ~ u e  supondria, bajo el punto de vísta articular la creación de 
una mara respuesta a los movimientos en rotación al provocar mayor 
solicitación de los brazos de palanca. En coincidencia con esto, la 
tocalización más frecuente de las fracturas en los nemofíllcos estudiados 
fue a nivel de la extremidad dista1 de los huesos largos, especialmente 
fémur, 54.5%; seguida de la fractura intraarticuiar. 18,2%. Así misma, y 
pece a no naber sido conslclerado un objetivo específico del estudio, Y 
por tanto no presentar resultados al t"eSpeCt0, pOdrlamOS señalar la 
variación evolutiva de la localízación de fractura a lo largo de los años 
de fa serfe. en relación con la mejora del manejo hematológico de estos 
pacientec. 
Para nosotros, al iguat que Rara la mavorla de autores 
" 7 a  sintomatoiogía clínica de los pacientes hemofílicos afectos de 
fractura &ea es del todo superponible a ia que se encuentra en 
cualquier otro paciente que sufra un traumatismo con alteracidn de la 
continuidad de la trama dsea; aunque en los primeros la imDortancia del 
flematoma instaurado Y su volumen está estrictamente ligado a la 
gravedad de la enfermedad hemofClica Y a la entidad del traumatismo. 
E1 ~SpectO fundamental que debe considerarse en el 
manejo de las lesiones dseas de los pacientes hemofnicos, viene 
representado Dar la necesidad de instaurar inmediatamente un 
tratamiento riematolbglco y ortop8dico de manera coordinada. Así 
pues, parece admitido por tados los autores, que el objetivo inmediato 
debe ser conseguir una buena riemostasia que favorezca la formación 
del c0:oáguio en el foco de fractura, que es el eFemento esencial Dara la 
formación del callo óseo a la par que impide el aumento del hematoma 
aue sería causa de graves complicaciones, tales como la formación de 
un pseudotumor hemofflico ~ / o  retardo de la consolidación o 
pseudoartrosis. 
La ausencia de trabajos que analizasen el momento 
adecuado de instauración de tratamiento sustitutivo y la duracidn del 
mismo, hizo que se invectfgara como se habían comportado las fracturas 
de nuestra serie en función de estas variables y asíse pudo comprobar 
que la precocidad. antes de 6 noras, de instauración del tratamiento 
favorecía una buena evolución de la fractura evitando complicaciones. 
NO ha podido concluirse lo mismo con respecto a la 
duracidn del tratamiento, dado que este varía en funcidn de\ tipo de 
fractura, la severidad del cuadro hemorrágico y la evolucidn del mismo; 
aunque sf está dar0 que este debe mantenerse hasta la formacirín del 
Callo óseo* 
En cualquier caso si parece determinante sobre la 
evolucibn de una fractura en un paciente riemofníco la utilización de 
una terapia sustitutiva de Instauraciótl precoz v correcta en cantídad y 
duracibn. 
Al igual que en la población en general la reducción de las 
fracturas puede obtenerse de manera incruenta. mediante maniobras 
externas o tracción transesquelética de algún miembro v de manera 
quirúrgica, con reducción abierta de los fragmentos y osteosíntesis. 
Debe buscarse el mejor resultado funcional posiDle para 
cada tipo de fractura, con el fin de no agravar las limitaciones 
funcionales ya presentes en estos pacientes. En esta serie, los pacientes 
fueron tratados tanto conservadora como quirúrgicamente 
dependiendo del tipo de fractura, sin que la presencia de la 
coagulopatia congénita hiciese variar los criterios terapeWlcos que 
deben de estar encaminados a prevenir deformidades v restaurar la 
funcibn del miembro afecto. En este caso no se han podido encontrar 
caracterfsticds diferentes entre los tratamíentos conservador Y 
qulnjrgico, ya que tentamos un grupo muv variado de fracturas. 
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En resumen, se podría afirmar que el buen control 
tlemostásico del paciente hemofílico que se puede conseguir 
actualmente germite, como va señalaron algunos autores5-', 
tratamientos qulrúrglcoc encaminados a evitar una inmovilización 
Drolonsada reservándose habitUalmentelOS tratamientos conservadores 
para niRoc. 
A Pecar de que nuestra serie estaba basada en pacientes 
considerados como grandes sangradores no Se han encontrado 
variaciones entre el tipo y número de complicaciones en relacidn a la 
poblacibn en general, pudiendo afirmar que si la fractura es 
correctamente tratada evoluciona a la consolidación en un tiempo 
similar al necesario en una fractura superponlble en la población 
general. 
Para conocer el resultado final del tratamiento integrado 
se utiiizaron unas escalas "au nocW que ya se describieron, y Que 
establecían unos criterios de puntuación que permitían conocer el 
comportamiento de la fractura en nuestra poblacidn hemofílica, ya que 
valoraban parAmetros como el dolor, la restauración de la función. ei 
rango de movimientos, la deformidad residual las alteraciones 
radioldgicas. Así tenemos que tras la realización de un tratamiento 
Integrado, sustitutivo v ortop8dlco. en nuestra serle se obtuvo unos 
fecuitados calificados como buenos en un 59,9% de los cacos. 
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Así mismo, se pudo comprobar que el resultado final 
estaba en función de la etiología de la fractura y el momento de 
instauración del tratamiento sustitutivo, pero no dependía de la 
Situación rnusculmquel6tIca previa ni de la gravedad del cuadro 
hematológico. 
VI 
CONCLUSIONES 
1. La situación musculoesquei6tica previa del paciente hemofíllco 
sintetizada en dos hechos, iimitacibn articular y osteogorosis. 
secundarios a hemorragias repetidas. no produjo un aumento de 
la Incidencia de la aparición de fracturas en relacibn con ia 
poblaci6n general. 
2. La alteración hematotológica manifestada por el grado de 
severidad de la hemofilia no inf lu~d en una mavor incidencia de 
aparición de fracturas. 
3. La mayor% de las fracturas en ¡a poblacidn hemofílica de nuestra 
serie, fueron consecuencia de un traumatismo de alta energía. 
S610 en casos particulares, puede considerarse en ei hernofílico, 
la fractura como patológica. 
4. La fractura más frecuente en nuestra serie fue la que asienta a 
nivel de la región supracondílea del fémur. ~ s t o  se debe a que la 
rodilla es la articulación habitualmente más afectada por las 
hemorragias repetidas Que determinan la artropatía. 
5. La Instauraci6n de una terapeútica SUStitLItiVa precoz y la 
utilizaci6n correcta, en cantidad y duración, fue el objetivo 
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inmediato a conseguir en el manejo de las fracturas en la 
poblacidn nemofílica. La corrección del defecto Oemostático 
permitió la realización de un tratamiento ortopédico óptimo de 
la ls i6n traumática del esqueleto. 
6. El tratamiento ortopédico de las fracturas en la poblacjbn 
hefflOfílíCa, tanto conservador como quirúrgico, no debe de 
apartarse de los principios básicos de las técnicastraumatolágicas 
habituales. sien60 lo$ cr'iterios teralieliticos similares a los de la  
poblacidn general. 
7. si la fractura del paciente hemofílica es correctamente tratada, 
evoluciona a la consolidacibn sin diferencias con las de la 
población no afecta de coagulopatía. 
8. ~a riemofilia oor lo tanto, influye exclusivamente en la 
tocalización de la fractura, y sblo en algunos casos en la etiología 
de ella. El correcto tratamiento sustitutivo de la coagulopatía, 
que se debe instaurar precozrnente y de forma sostenida, nace 
que el tratamiento y la evolución no difiera de la de los sujetos 
no hemofilicos. 
Vllt 
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